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RESUMEN

Introduccién: el arco adrtico doble es una anomalia congénita en la que el arco embrionario derecho no involuciona,
resultando en la presencia de ambos izquierdo y derecho, que rodean la traquea y el eséfago. Presentacion del caso: se trata
de una paciente de 21 afios de edad, nulipara, quien fue referida a la consulta prenatal debido a la sospecha de alteraciones
cardiacas fetales. Durante la evaluacion ecografica se encontré la vena cava superior del lado derecho con cuatro vasos
braquiocefalicos sugiriendo la presencia de doble arco adrtico simétrico. Se aprecié que ambos arcos rodeaban la trdquea y el
eséfago, formando un anillo vascular alrededor de estas estructuras, fusionandose y dando origen a una aorta descendente del
lado izquierdo de calibre normal. La ecocardiografia fetal posterior al nacimiento demostré el arco aértico derecho patente-
dominante y el izquierdo atrésico. Discusién: el arco adrtico tiene un curso hacia el lado derecho de la traquea y alli se bifurca
para tener uno a la derecha y otro a la izquierda. Detras de la trdiquea ambos se fusionan en la aorta descendente, que tiene un
curso central y anterior a la columna vertebral. Conclusion: el doble arco aértico es una anomalia infrecuente que puede tener
consecuencias potencialmente negativas. El diagnostico prenatal permite la cirugia temprana y el seguimiento adecuado para
evitar posibles dafios en las vias respiratorias.
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ABST T

Introduction: double aortic arch represents a congenital anomaly in which the right embryonic arch does not involute,
resulting in the continuity of the left and right aortic arch, encircling the trachea and esophagus. Case presentation: we present
the case of a 21-year-old nulliparous gravida that was referred to prenatal care due to the suspicion of fetal cardiac alterations.
Prenatal ultrasound scanning revealed four brachiocephalic vessels emerging from the right superior vena cava suggesting
a symmetrical double aortic arch. Both arches encircled the trachea and the esophagus to form a vascular ring around these
structures, joining to form a left-sided normal caliber descending aorta. Postnatal echocardiography demonstrated a patent
right dominant aortic arch and an atretic left aortic arch. Discussion: the aortic arch courses right to the trachea and bifurcates
to form a right and left arch. Posterior to the trachea, the arches merge into the descending aorta, that runs in the midline and
lies in front of the vertebral column. Conclusion: double aortic arch is a rare anomaly with potentially negative consequences.

Prenatal diagnosis allows early surgical repair and adequate follow-up to prevent the development of airway damage.

Keywords: double aortic arch, aortic arch anomalies, prenatal diagnosis, fetal ultrasound.
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INTRODUCCION

Las anomalias del arco aértico comprenden una variedad
en cuanto a posicién o ramificacién, que ocurren en 1% a
2% de la poblacién general.! El doble arco aértico (DAA)
es un tipo poco frecuente pero significativo, que se debe a
la persistencia de los arcos adrticos derecho e izquierdo.? El
diagndstico prenatal por ecografia puede realizarse en corte
transversal del térax fetal del plano de 3 vasos y traquea,
donde se ve un anillo vascular completo que rodea la
traquea. En ocasiones produce compresion alrededor de la
trdquea y el eséfago, lo que indica la necesidad de cirugia
posnatal.'”?

CASO CLINICO

Se trata de una paciente de 21 afios de edad, nulipara,
quien fue referida a la consulta prenatal debido a la
sospecha de alteraciones cardiacas fetales, sin otras
anomalias en la evaluacién ecografica morfolégica rutinaria
a las 21 semanas. Las evaluaciones de las semanas 8 y 16
eran normales. La paciente negd antecedentes personales o
familiares de enfermedades cardiovasculares. Las pruebas
del primer trimestre fueron de bajo riesgo para sindromes
de Down (1/26.000) y de Edwards (1/100.000). Durante
la evaluacién ecogréfica se encontré plano de las cuatro
camaras cardiacas normales y balanceadas, foramen oval
permeable con flujo preferencial de derecha a izquierda.
La implantaciéon de las valvulas auriculoventriculares
era correcta, con funcionamiento normal y sin signos de
insuficiencia. El septo interventricular estaba integro y la
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conexién ventriculoarterial normal. Los tractos de salida
de ambos ventriculos eran de aspecto usual con relacién
adecuada. En la evaluaciéon del mediastino superior
(plano axial de tres vasos y traquea) se observé el ducto
arterioso que permanecia del lado izquierdo de la trdquea.
La vena cava superior del lado derecho presentaba la
imagen de cuatro vasos braquiocefalicos (en vez de los tres
normales), sugiriendo la presencia de DAA simétrico, con
la rama derecha mds desarrollada que la izquierda y flujo
anterogrado en ambas que era observable con Doppler color
(figura 1). Ambos arcos rodeaban la trdquea y el eséfago,
formando un anillo vascular, fusiondndose y dando origen
a una aorta descendente del lado izquierdo de calibre
normal. Cada arteria subclavia y carétida se originaban del
arco ipsilateral. El ductus arterioso izquierdo desembocaba
en el arco izquierdo. La ecocardiografia fetal confirmé el
diagnéstico de DAA. No se encontraron otras anomalias
morfolégicas cardiacas o extra-cardiacas. Los parametros
biométricos de crecimiento fetal, resultados de los estudios
hemodindmicos y volumen de liquido amniético, estaban
normales. Los padres se negaron a la determinaciéon del
cariotipo fetal en el periodo prenatal.

La paciente y sus familiares fueron informados de los
potenciales riesgos y complicaciones de la condicién y del
manejo posnatal por parte del equipo médico. El embarazo
progresé en forma normal y la evaluacion ecogréfica durante
el seguimiento no mostré cambios significativos. El parto fue
inducido con oxitocina a las 38 semanas concluyendo en via
vaginal normal, obteniéndose recién nacido masculino de
3800 gramos. El Apgar fue de 6 y 9 puntos al minuto y a los
5 minutos, no fueron necesarias maniobras de resucitacion.

Después del parto el neonato fue evaluado con
ecocardiografia transtordcica y tomografia computarizada
(primeras 24 horas de vida), encontrando arco adrtico
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Figura 1. Imagenes ecograficas del doble arco adrtico fetal. A) Bifurcacion de la aorta con arco aortico derecho dominante. B)
Arterias normales con relacion al arco aortico. rodeando la traquea. VCS = vena cava superior; Ao = aorta; AP = arteria pulmonar;
AoD = arco adrtico derecho; I = arco aortico izquierda; T = traquea. Fuente: el autor.

derecho patente-dominante y el izquierdo atrésico. La
tomografia no demostré compresién de la trdquea o el
es6fago, ni se hallaron alteraciones hemodindmicas. La
respiraciéon era espontdnea con oxigeno ambiental. El
cariotipo fue 46 XY sin anomalias citogenéticas ni presencia
de microdeleccion 22qll. El lactante ha permanecido
asintomadtico con crecimiento y desarrollo acorde con su

edad.

El DAA es una anomalia congénita debida al fallo de la
involucién de las raices adrticas dorsales. En el desarrollo
normal durante la embriogénesis se producen dos arcos
aorticos, derecho e izquierdo, que conectan las aortas
ascendentes y descendentes. Entre ambos arcos, existen 6
pares de arcos faringeos ubicados en forma secuencial. A
medida que avanza el desarrollo, se produce regresion y/o
persistencia de los arcos, llevando a la configuraciéon final
de la aorta y sus diferentes ramas. El proceso normal es que
los segmentos bilaterales que regresan incluyen la porcién
distal del sexto arco y la aorta dorsal del lado derecho, el
cuarto arco izquierdo se convierte en el arco adrtico, el
cuarto arco derecho contribuye a la formacién de la arteria
innominada, el sexto arco distal izquierdo se convierte en
el conducto arterioso, el sexto arco proximal contribuye en
forma bilateral a la rama proximal de la arteria pulmonar,
la aorta dorsal izquierda se convierte en la aorta toracica

descendente y las arterias intersegmentarias dorsales forman
las arterias subclavias. El DAA se forma cuando los dos arcos
cuartos y las dos aortas dorsales permanecen presentes,
rodeando la trdquea y el eséfago.'” Cada arco suele ser
patente, aunque el arco derecho es invariablemente mas
grande y alto en 75% de los casos y puede haber estrechez
o incluso atresia de un segmento del arco izquierdo.’

Las anomalias del arco aértico pueden ocurrir de forma
aislada o en asociacién con defectos cardiacos congénitos.
Cerca de 20% de los casos estan asociados con otras
anomalias cardiovasculares, incluidas la tetralogia de Fallot,
transposiciéon de las grandes arterias, coartacién de la
aorta, defecto del tabique ventricular y conducto arterioso
permeable. Ademads, en algunos casos se puede encontrar
atresia esofagica.* Se ha reportado asociacion con anomalias
cromosémicas (24%), en particular con la deleccién 22q11.°
En la evaluacién ecogréfica se observa que el arco adrtico
tiene direccién hacia el lado derecho de la traquea y el
esofago, pero se bifurca al alcanzar esta estructura para tener
un arco del lado derecho y otro del izquierdo, configurando
la letra griega “lambda” ()\) Luego ambos arcos se fusionan
formando la aorta descendente que por lo general tiene un
curso central y anterior a la columna vertebral. El eso6fago
y la traquea estdn atrapados entre los arcos adrticos que
forman un anillo vascular.® Por lo regular el conducto
arterioso tiene su trayecto por el lado izquierdo y se conecta
al arco izquierdo o la aorta descendente. Dos vasos surgen
de cada arco aértico, una carétida comin izquierda y una
arteria subclavia derecha. La visualizacién de las arterias
subclavias anteriores a la traquea, contribuye al diagndstico
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diferencial con otras anomalias. Cuando se observa la arteria
subclavia con curso retrotraqueal (aberrante), se puede
descartar el diagnéstico con certeza.” La ecografia doppler
color es util para demostrar la bifurcaciéon en forma de
lambda frente a la traquea y la disposicién de cada uno de
los vasos. La compresion de la traquea se puede demostrar
con la evaluaciéon longitudinal del cuello. Es importante
recordar que si se identifica un caso de arco aértico derecho,
debe excluirse el DAA."? El diagndstico de confirmacién
definitivo se realiza en el periodo posnatal con tomografia o
resonancia magnética, que permiten la definicién anatémica
y la visualizacién de la via aérea.’

La deteccién prenatal del DAA asociada con cardiopatias
congénitas exige la realizacion del cariotipo fetal que
incluya la hibridacién in situ con fluorescencia para evaluar
la posibilidad de la deleccién 22ql1, como ocurre con un
arco adrtico derecho aislado. La evaluacién ecografica del
timo fetal puede ser util para predecir la presencia de la
delecciéon cuando hay agenesia o hipoplasia de la glandula,
independiente de la presencia de otras anomalias cardiacas.*?
El anillo vascular secundario al DAA puede causar
sintomas respiratorios en 91% de los pacientes y sintomas
gastrointestinales en 40%. Los respiratorios incluyen
estridor, asfixia, infecciones respiratorias recurrentes,
episodios apneicos y sintomas resistentes a las modalidades
de tratamiento convencionales que pueden poner en peligro
la supervivencia. Relacionados con la compresién o incluso
con atresia esofagica, los sintomas gastrointestinales son
vomitos e intolerancia a la alimentacién en lactantes y
disfagia en nifios mayores y adultos.” Como puede causar
compresiéon subclinica, en ocasiones el diagnéstico es un
hallazgo accidental durante los estudios imagenolégicos
para otras patologias.

Los diagndsticos diferenciales de los sintomas producidos
por el anillo vascular incluyen asma, bronquiolitis, estridor
congénito y origen anémalo de la arteria pulmonar.® La
divisién quirtrgica temprana de las estructuras vasculares
tiene un pronostico favorable a largo plazo, con una tasa de
éxito superior a 70% para la erradicacion de los sintomas,
por lo que se requiere una deteccién e intervencion rapidas
para prevenir la morbilidad a largo plazo. Existen informes
de sintomas respiratorios persistentes (traqueomalacia y/o
broncomalacia) y dafio progresivo de las vias respiratorias
después de la reparacién quirtrgica.” Aunque los
sintomas pueden no aliviarse de inmediato, se requiere un
seguimiento permanente a largo plazo'®, lo cual indica la
importancia del diagnéstico temprano para prevenir estas
posibles complicaciones.

CONCLUSIONES

El DAA es una anomalia infrecuente que puede tener
consecuencias potencialmente negativas si no se diagnostica
y se trata. Cuando se logra en el periodo prenatal permite la
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cirugia temprana de esta anomalia, asi como el seguimiento
adecuado para evitar posibles dafios en las vias respiratorias.
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