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Resumen

La compresion extrinseca del eséfago por estructuras vasculares es una causa poco frecuente de disfagia; sin
embargo, su diagndstico es de gran importancia para ofrecer un adecuado manejo y disminuir la repercusion
sobre la calidad de vida de los pacientes. Se presenta un caso ilustrativo de disfagia lusoria y posteriormente
una revision sobre su etiologia, enfoque diagndstico y manejo.

Palabras clave
Disfagia, disfagia lusoria, diverticulo de Kommerell, arteria subclavia aberrante.

Summary

Extrinsic esophagus compression produced by vascular structures is a rare cause of dysphagia. Nevertheless,
its diagnosis is critical to allow an appropriate management and to lower the impact on the patients’ quality of
life. Here, an illustrative case of dysphagia lusoria is presented followed by a review of its etiology, diagnosis

approach and its treatment.
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INTRODUCCION

Los trastornos deglutorios son una causa comun de con-
sulta para el especialista en gastroenterologia, y se sabe que
hasta un 16% de la poblaciéon mayor de 50 afios presenta
de forma frecuente sintomas asociados a este problema,
cifra que se eleva significativamente en poblaciones en
riesgo como la de hogares de cuidado del adulto mayor.
Revisiones sobre el enfoque de la disfagia han sido publi-
cadas en los tltimos anos en las que se plantea la necesidad
de un enfoque claro, secuencial y basado en una historia
clinica adecuadamente elaborada para llegar a un diagnds-
tico etioldgico correcto (1). Aunque lesiones propias del
sistema digestivo o su inervacion son la causa mds comun
de disfagia, existen otras patologias que, aunque menos

comunes, requieren ser descartadas dada su importancia
como causa del trastorno del paciente y por su asociacién
con otras patologias que demandan estudios y aborda-
jes multidisciplinarios. Dentro de este dltimo grupo se
encuentra la compresion del eséfago por estructuras vas-
culares en el mediastino, situacién que no sorprende dado
el porcentaje no despreciable de personas con alteraciones
congénitas de la anatomia vascular de los grandes vasos en
mediastino y la estrecha cercania de estas estructuras con el
eséfago (1-4). En el presente articulo se presenta un caso
ilustrativo de disfagia secundaria a compresién extrinseca
vascular, conocido como disfagia lusoria, y posteriormente
se presenta una revision sobre su etiologia, su diagnéstico y
manejo multidisciplinario.
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REPORTE DE UN CASO

Paciente femenina de 49 anos de edad con hipertensién
arterial como unico antecedente médico quirurgico.
Consulta por cuadro que inicia seis meses atrds de disfagia
intermitente para alimentos sélidos que se presenta en la
region retroesternal sin asociarse a pérdida de peso, vomito,
regurgitacion alimentaria, dolor precordial, sintomas respi-
ratorios o de otro sistema. Niega factores que aumenten o
calmen la sintomatologia la cual se presenta solamente con
la ingestion alimentaria. La disfagia, aunque no constante,
ha aumentado de frecuencia, por lo cual consulta. Al exa-
men fisico no se encontré ningtn hallazgo relevante.
Como estudios iniciales se realizaron una endoscopia
de la via digestiva alta que no mostré alteracién y un eso-
fagograma que reporta lateralizacion del eséfago hacia la
izquierda por el cayado adrtico y la aorta descendente sin
otro hallazgo (figura 1). Conjuntamente, se realiza una
radiografia de térax que muestra ensanchamiento medias-
tinal y desviacion anterior de la columna de aire de la tra-
quea en el mediastino superior con posterior correccion en
su trayecto distal (figura 2); con estos estudios se decide
realizar una escanografia contrastada de térax en la que
se encuentra, como variante anatdmica, la existencia de
arco adrtico derecho, con presencia de arteria subclavia
izquierda aberrante que corre alrededor de la trdquea y del
eséfago y variantes en las arterias carétidas (figura 3). Con
el fin de caracterizar mejor estas alteraciones se realiza una
angiorresonancia de térax la cual confirma los hallazgos de
la tomografia y ademds demuestra una dilatacion al final del
cayado aértico (diverticulo de Kommerell) el cual es el ori-
gen de la arteria subclavia izquierda aberrante y la presen-
cia de un origen comun de las arterias carotideas comunes
(tronco bicarotideo) (figura 4). La paciente es revalorada
con estos resultados nueve meses después del inicio de su
cuadro, el cual persiste con la misma frecuencia e intensi-
dad del momento de su primera visita a nuestro servicio sin
asociarse a nuevos sintomas. Dados los hallazgos, se remite
a cirugfa vascular para definir la necesidad de manejo qui-
rargico, valoracién que estd pendiente en el momento.

DISFAGIA LUSORIA: REVISION DE LITERATURA

Disfagia lusoria se define como aquella disfagia secundaria
a la compresion extrinseca del eséfago por estructuras vas-
culares, aunque anomalias de cualquier vaso mediastinal
pueden ser el origen de esta patologia; es la arteria subcla-
via derecha aberrante (ASDA) la alteracién asociada con
mas casos descritos en la literatura, claramente en relacion
con el hecho de ser la alteracién congénita mds comun del
arco adrtico con una prevalencia de 0,5-1,8% de la pobla-
cién general (3-8). Otras alteraciones de los grandes vasos

pueden encontrarse hasta en el 1,2% de la poblacién segun
publicaciones de series de autopsias, estando presente el
desarrollo de un diverticulo de Kommerell en al menos
1% de los individuos estudiados y arco adrtico derecho en
0,1% de los mismos. Estas alteraciones pueden presentarse
de forma aislada pero mdas frecuentemente se relacionan
con otras anomalias en el desarrollo fetal de estructuras
cardiovasculares (tetralogia de Fallot, atresia de la valvula
tricuspide, estenosis de la vélvula pulmonar y defectos sep-
tales) (7-13). Igualmente es conocido que ciertos grupos
poblacionales, como son los pacientes con sindrome de
Down, presentan una prevalencia mucho mayor de malfor-
maciones vasculares documentadas hasta en el 37% de los
casos (14).

Figura 1. Esofagograma en el que se evidencia desplazamiento
del esofago hacia la izquierda, secundario a ubicacién de arco
adrtico y aorta descendente.

Muiltiples sistemas de clasificacién se han desarrollado
para estas alteraciones, la mds comun las divide en cinco
grupos principales segun los vasos comprometidos:

1. Doble arco aértico
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2. Arco adrtico derecho conligamento arteriosoizquierdo ~ Como se mencioné previamente, cualquiera de estas puede

o ductus persistente producir sintomas digestivos o respiratorios y, general-
3. Arteria subclavia aberrante mente, el mismo paciente puede presentar varias alteracio-
4. Arteria pulmonar izquierda aberrante nes al tiempo (12, 13).

S. Alteraciones de la arteria innominada (12).

L4

Figura 2. Radiografia de térax, proyecciones lateral (A) y posteroanterior (B) donde se puede observar ensanchamiento mediastinal
(por presencia de aorta descendente derecha) con botén aértico sobre la linea media y desplazamiento anterior de la columna de aire
de la traquea en mediastino superior con posterior normalizacién en su trayecto distal.

/-

Figura 3. Tomografia de torax contrastada con evidencia de ~ Figura 4. Angiorresonancia de térax. En la imagen A se

arco aértico derecho con arteria sublcavia izquierda aberrante  evidencia arco aértico derecho con aorta descendente derecha,

posterior al es6fago y la traquea. arteria subclavia izquierda aberrante originada de diverticulo de
Kommerell. En la imagen B se evidencia origen comun de las
arterias carétidas (tronco bicarotideo).
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FISIOPATOLOGIA

Aunque la presencia de una arteria subclavia derecha abe-
rrante fue descrita desde 1735, no fue sino hasta 1794
cuando David Bayford asocid esta alteracién con la pre-
sencia de historia de disfagia en una paciente de 62 afios,
utilizando el término dysphagia lusus naturae (naturaleza
caprichosa) para referirse a esta alteracién (3, 15-17).
El diagnéstico de ASDA permanecié como un hallazgo
post mortem hasta 1936, cuando Burckhard Friedrich
Kommerell describe por primera vez esta anomalia durante
el estudio radioldgico de una paciente de 65 afios con sos-
pecha de céncer gastrico, al tiempo que demuestra su ori-
gen desde un diverticulo adrtico que a partir de esa fecha se
conoce como “diverticulo de Kommerell” y que es frecuen-
temente el sitio donde nace la arteria subclavia aberrante;
60% de los casos reportados de estas alteraciones nacen
de dicho diverticulo, ya sea derecho o izquierdo (3, 7, 10,
18, 19). Igualmente se estima que el 3-8% de los pacientes
con este diverticulo presentan dilatacién aneurismética del
mismo, situacion que implica un alto riesgo de compresion,
ruptura'y muerte (4).

Normalmente, durante la etapa embrionaria se desarrolla
un doble sistema adrtico siendo necesaria la obliteracion
de varios componentes de este sistema para conformar la
anatomia vascular normal. Si por algin motivo esta atresia
se realiza de forma inadecuada se produciré una de las dife-
rentes alteraciones vasculares de los grandes vasos como las
citadas previamente. En el caso especifico de la ASAD se
plantea una involucién inadecuada del cuarto arco vascular
derecho y de la aorta dorsal derecha, de esta manera la sép-
tima arteria intersegmental derecha permanece adherida a

la aorta descendente y posteriormente conformara la arte-
ria aberrante (ﬁgura 5) (3,6,10,12-14,17).

La arteria subclavia derecha aberrante es la alteracion mds
comun y durante su trayecto de salida del torax hacia el brazo
derecho pasa atrds del eséfago y la traquea en el 80% de los
casos, entre la triquea y el eséfago en el 15% de los casos y
por delante de estas dos estructuras en el 5% de los casos
restantes (figura 6); de forma similar, una arteria subclavia
izquierda aberrante puede realizar un recorrido homoélogo a
su contralateral (figuras 3 y 4). Este paso cercano al eséfago
es el fundamento anatdémico para realizar compresion de esta
estructura y asf producir disfagia (5, 7).

Hay autores que plantean la necesidad de otra alteracién
congénita del arco adrtico ya sea el origen de las carétidas
comunes desde un tronco comun, conocido como tronco
bicarotideo (figura 4), o por lo menos el origen cercano de
estas arterias, para que se pueda presentar disminucién de
la capacidad de distensibilidad del eséfago (el cual quedaria
cercado dorsalmente porla ASAD yventralmente por el ori-
gen de las arterias carétidas) y asi establecerse la presencia
de disfagia; sin embargo, hay multiples publicaciones que
presentan casos de disfagia en ausencia de la segunda ano-
malia y se plantea que el desarrollo de rigidez y tortuosidad
de la subclavia, secundario al proceso de ateroesclerosis,
serfa un fenémeno suficiente para provocar una alteracién
en la capacidad del es6fago para distenderse y asi producir
los sintomas compresivos (3, 8, 11).

Otras alteraciones congénitas que se asocian a disfagia son
la presencia de arco adrtico derecho, el cual suele ser asinto-
matico, y se presenta junto a un diverticulo de Kommerell
con origen aberrante de la arteria subclavia izquierda en el
50% de los casos (7, 10-12, 16, 18). Existen casos de dis-
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Figura S. Desarrollo embrionario del sistema vascular normal y en presencia de arteria subclavia aberrante derecha. La figura A
esquematiza el doble sistema adrtico embrionario normal. En la figura B se presenta los vasos que involucionan normalmente para
conformar el sistema vascular al nacimiento. En la figura C se observa la involucién anormal que da origen a una arteria subclavia

aberrante derecha.
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fagia producidos por el diverticulo de Kommerell sin aso-
ciarse a otra alteraciones anatémicas, y en menor numero de
casos se ha descrito el diverticulo de Kommerell asociado
a un arco adrtico izquierdo con aorta descendente derecha
que junto con un ductus arterioso derecho o al ligamento
arterial, pueden conformar un anillo que rodea el eséfago
favoreciendo presencia de disfagia. Menos frecuente aun,
se describe una aorta tordcica tortuosa y aneurismética o
aumento del tamano de la auricula izquierda como causa de
disfagia (10, 16, 14, 20).

Figura 6. Conformacién de los grandes vasos vasos. Cuadro
1: Esquema anatémico normal. A: Eséfago, B: Arco adrtico, C:
Arteria imnominada, D: Arteria subclavia derecha, E: Arteria
cardtida comin derecha, F: Arteria carétida comun izquierda, G:
Arteria subclavia izquierda. Cuadro 2: Esquema de anatémico de
arteria subclavia aberrante derecha. A: Esofago, B: Arco adrtico, C
y D: Arterias carétidas comunes, E: Arteria subclavia izquierda, F:
Arteria subclavia derecha aberrante, la cual nace de un diverticulo
de Kommerell. La ASAD pasando posterior al esdfago y traquea
en el 80% de los casos.

PRESENTACION CLINICA

El 60 al 80% de los individuos con estas anormalidades
vasculares son asintométicos durante su vida gracias a que
el anillo vascular es generalmente incompleto y aunque
los sintomas se pueden presentar a cualquier edad, con
reportes incluso en edad neonatal, es al final de la quinta
década de la vida la época en que debuta la mayoria de los
sintomas; este fenémeno se ha tratado de explicar por los
cambios propios del envejecimiento que se presentan en el
esofago y los vasos sanguineos con disminucién de elasti-
cidad y distensibilidad de estos componentes anatémicos;
el 20-40% de individuos que desarrollan cuadro clinico
asociado presentan una gran diversidad de sintomas siendo
la disfagia el mas comuin de ellos (90%); menos del 20%
presenta dolor toricico, regurgitacién alimentaria, disten-
sién postprandial, pérdida de peso, sindrome de Horner
o impacto de los alimentos en el eséfago (6, 8, 9, 14, 17,
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21). Algunos pacientes reportan que los sintomas pueden
variar de intensidad con el cambio de posicidén, mejorando
en la posicion de pie, sin embargo, este no es un hallazgo
constante ni especifico para el diagndstico de esta patolo-
gia. Igualmente, los pacientes suelen referir mejoria sinto-
matica con el consumo de abundante cantidad de liquido y
con alimentos adecuadamente masticados. Otros signos y
sintomas como dolor abdominal o vémito no se describen
(14, 17).

En varios casos, los pacientes presentan multiples valora-
ciones previas por otras especialidades como cardiologia y
otorrinolaringologia, incluso se presentan individuos que
estin en manejo por gastroenterologia con el diagnéstico
de enfermedad 4cido-péptica o reflujo gastroesofigico
antes de plantearse la posibilidad del diagnéstico de disfa-
gia lusoria (7, 14, 22, 23).

Hay pacientes que presentan asociados sintomas no gas-
trointestinales que son secundarios a compresion de estruc-
turas respiratorias o a disminucién de irrigacion sanguinea
de los territorios vasculares de los vasos comprometidos.
Es asi que se ha descrito “disnea lusoria” en extrapolacién
del fenomeno compresivo sobre el esdfago, su presentacion
clinica corresponde a estridor, cianosis, jadeo, tos o neu-
monia broncoaspirativa; este cuadro puede presentarse sin
ningun trastorno gastrointestinal, y es la poblacion infantil
la que presenta mayor prevalencia de esta patologia aislada
en relacién con la falta de rigidez de la trdquea en esta etapa
de lavida (7-9, 11, 16, 18). Igualmente, un alto porcentaje
de pacientes con diverticulo de Kommerell, se descubren al
presentar diseccion o ruptura de aneurismas originados en
esta estructura sin presentar sintomas gastrointestinales o
respiratorios previos (4,7-9).

DIAGNOSTICO

Una adecuada historia clinica permite la sospecha de organi-
cidad cuando se presenta disfagia; sin embargo, como se ha
mencionado, la mayoria de los pacientes son asintomdticos,
e igualmente el examen fisico suele ser normal, especial-
mente si otras alteraciones vasculares no estan presentes. Se
describe en algunos casos la presencia de una diferencia de
presiones entre los miembros superiores mayor a la encon-
trada normalmente que pueden orientar hacia la presencia
de una o mas alteraciones vasculares, aunque este hallazgo
es poco especifico (1,7, 14).

Los estudios imagenolégicos van desde la realizacion de
una placa simple de térax, la cual puede presentar ensan-
chamiento mediastinal por la existencia de un diverticulo
de Kommerell o por la presencia de arco adrtico derecho
(figura 1), hasta estudios de ultima generacién digital (4,
16,23,24).
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El estudio endoscépico del esofago es normal en la
mayoria de los pacientes o con hallazgos de patologia pép-
tica géstrica y esofdgica; en ocasiones, se puede observar la
presencia de compresion extrinseca en la pared posterior
del eséfago que en algunos casos puede ser mas evidente
allevantar el brazo del vaso comprometido o encontrar ali-
mentos impactados en el drea del defecto (6, 14,17,23).La
realizacién de endosonografia permite confirmar el origen
vascular de la compresion cuando esta es evidente en la
endoscopia (S, 23).

La manometria suele presentar alteraciones inespecificas
sin ser patognomonicas para el diagndstico ni adecuados
predictores de prondstico o necesidad de cirugfa. Entre los
hallazgos que se describen estdn: zonas de alta presion sin-
cronizada con la pulsacion arterial y con la onda de electro-
cardiograma, ausencia de relajacion tras el estimulo degluto-
rioy evidencia de alta presién peristéltica proximal al sitio de
compresion, alteraciones motoras que pueden contribuir con
el desarrollo de disfagia en conjunto con el efecto mecdnico
del vaso y son més evidentes al levantar el miembro superior
comprometido, secundario al aumento del flujo vascular a
través de la arteria aberrante (14, 17,25, 26).

El esofagograma siempre debe incluir placas laterales y
oblicuas para mejorar el rendimiento diagndstico y evitar
que el defecto de llenado pueda pasar inadvertido. Se des-
cribe una imagen oblicua ascendente, hacia la izquierda o
derecha seguin el lado del vaso aberrante, a nivel de la tercera
o cuarta vértebra toracica como el hallazgo mds comun; sin
embargo, el esofagograma puede ser normal hasta en el
40% de los pacientes y no existe una clara relacién entre los
hallazgos del esofagograma y los de la manometria en todos
los pacientes. En algunos casos, la realizacién del examen
conjunto con la toma de una pastilla mejora la ubicacién
del defecto y permite la reproduccién de los sintomas del
paciente (6, 14,17, 24, 26).

Aunque la angiografia es la prueba de oro para el diagnés-
tico de anormalidades vasculares, los avances en la tecnolo-
gfa de diagndstico por imégenes permiten que los estudios
angiogréficos con tomografia y resonancia magnética sean
actualmente los elementos de mayor rendimiento dados su
disponibilidad, menor invasién del paciente y capacidad
de discriminacién de otras alteraciones vasculares presen-
tes en el paciente (figuras 3 y 4). Con el desarrollo de la
tomografia con multidetectores y reconstrucciones 3-D es
mucho mas fécil determinar las caracteristicas anatomicas
del arco aértico (3, 6,11, 12, 16, 17,24).

TRATAMIENTO

Dada la poca frecuencia de esta patologia, la mayoria de las
recomendaciones son tomadas de extrapolacion de otras
causas de disfagia o de recomendaciones de expertos (6,

14). En casos leves, los cambios en estilo de vida y edu-
cacion sobre comportamientos de alimentacién pueden
mejorar sustancialmente la condicién clinica del paciente.
Masticar bien los alimentos, comer lentamente, tomar sufi-
ciente liquido con las comidas y evitar los alimentos que
mads sintomatologia produzcan, son herramientas siempre
utiles para los pacientes. Existen autores que proponen el
uso de inhibidores de 4cido gastrico y procinéticos (lan-
soprazol y cisaprida) como complemento de las medidas
mencionadas previamente con buenos resultados, sin que
dichas conductas hayan sido valoradas en estudios con
peso estadistico. Si este efecto refleja que la disfagia era
producida por reflujo o alteracién motora en vez de ser
producida por el vaso aberrante, es una interrogante que no
se ha definido por la ausencia de estudios epidemiolégicos
adecuados para sustentar esta hipétesis (2, 14).

Las estrategias e indicaciones quirdrgicas no son claras.
La eleccion del abordaje quirurgico depende de los detalles
anatomicos, la urgencia de la cirugia y la experiencia del
cirujano; la técnica ha cambiado constantemente desde la
descripcion de la primera intervencion exitosa en el abor-
daje de esta alteracién en 1946. Como meta, siempre estd
remover el vaso aberrante y reconstruir el sistema vascu-
lar de forma funcional y es necesario, en la mayoria de las
situaciones, mds de un procedimiento para lograr corregir
todas las alteraciones (4). Dado que la sola sutura del vaso
aberrante se asocia a inadecuados resultados con debili-
dad, isquemia del brazo comprometido y desarrollo de
sindrome de robo de la arteria subclavia afios después del
procedimiento, esta estrategia quirtrgica ha sido préctica-
mente abandonada (6, 7,27).

Por otra parte, siempre debe tenerse en cuenta la alta tasa
de morbilidad y mortalidad de este tipo de procedimiento,
algunas series refieren hasta 18% de eventos adversos mayo-
res, datos que deben balancearse con la transcendencia de
los sintomas del paciente y con el riesgo de ruptura de aneu-
risma, para definir el beneficio de estas intervenciones (7).

Pacientes no candidatos quirurgicos pueden sufrir otro
tipo de estrategias no tan bien establecidas en la literatura,
que corresponden a dilatacién endoscopica del eséfago a
necesidad y oclusion endovascular por radiologia inter-
vensionista sin que exista mucha informacién acerca de los
resultados a largo plazo (14).
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