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RESUMEN

Las alteraciones congénitas del arco adrtico, especialmente los anillos vasculares, pueden producir compre-
sion de la trdquea y del eséfago y originar sintomas secundarios aungque en muchas ocasiones son asinto-
maticos. El avance de la ecocardiografia prenatal, y especialmente la visualizacion del mediastino superior
fetal con el plano tres vasos-trdquea (3VT), permite un diagndstico preciso de los anillos vasculares en la
vida fetal. La deteccién de estas anomalias obliga a descartar otras malformaciones fetales y anomalias ge-
néticas. Su deteccién prenatal contribuye a detectar casos asintomaticos y su busqueda sistematica permi-
tirfa una estimacion de la prevalencia real en la poblacion.
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ABSTRACT

Congenital anomalies of the aortic arch and its branches may cause compression of the esophagus and trachea and be
responsible of secondary compressive symptoms but frequently have an asymptomatic course. Advances in fetal echo-
cardiography -and the three vessel and trachea view (3VT) with a proper visualization of upper mediastinum- allows
accurate diagnosis of vascular rings. Detection of these abnormalities requires to rule out further congenital malfor-
mations and to detect genetic anomalies. Prenatal diagnosis contributes to detect postnatal asymptomatic cases and
its systematic prenatal detection would allow estimating a real prevalence of vascular rings in the general population.
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Presentacion del caso

Mujer de 39 afios con embarazo de 19 semanas de edad gestacional derivada
a cardiologia infantil por alteracion en la visualizacion del plano tres vasos-tra-
quea (3VT) que estudia el mediastino superior fetal (Figura 1) con el diagnds-
tico de sospecha inicial de presencia de arteria subclavia derecha aberrante
(ARSA, de sus siglas en inglés) sin otras anomalfas fetales.

En cardiologia infantil se procede a la realizacion de una ecocardiografia fetal
via transabdominal y se observa un plano apical de cuatro cdmaras sin ano-
malias, cuatro cavidades bien desarrolladas y septum primum flapeando en
auricula izquierda (Video 1). Los tractos de salida del ventriculo izquierdo y del
derecho son normales con vasos normorrelacionados (Video 2).

En la exploracion del mediastino fetal con el plano 3VT se encuentran la arteria
pulmonary el ductus a la izquierda de la trdquea, la aorta a la derecha y ambas
estructuras unidas por un vaso arterial retrotraqueal confiriendo a las estruc-
turas vasculares una forma de “U” (Video 3). Se procede a realizar los planos
coronales para la visualizacion del arco fetal. Se observa la aorta descendente
de tamano normal situada a la derecha del feto, arteria subclavia derecha nor-
mal e inmediatamente tras la salida de ese vaso, y se observa un vaso arterial
que se dirige hacia el brazo izquierdo del feto (Figura 2). Ante esta alteracion
del arco se realiza un diagnéstico diferencial de las posibles anomalias del arco
y sus ramas mds frecuentes en vida fetal:

Arco izquierdo con subclavia derecha aberrante (ARSA). Anillo vascular
incompleto en el que el arco y el ductus se encuentran a la izquierda de la
trdquea, pero por una anomalia en la regresion del arco adrtico derecho
(que en estos casos se produce entre la cardtida y subclavia derecha) este
Ultimo vaso nace de la aorta torédcica descendente. Para alcanzar el brazo
derecho la arteria aberrante precisa un recorrido retrotraqueal (Figura 3).
En el paciente de este caso la aorta se encontraba a la derecha y el origen
de la subclavia derecha era normal, por lo que se descarto este diagndstico.
Arco derecho con vasos en espejo. En el corte 3VT se observa el arco adr-
tico a la derecha de la trdquea pero, dado que se forma por una regresion
anomala especular del arco adrtico izquierdo en vez de regresion del arco de-
recho, los troncos supraadrticos son normales sin ningun vaso retrotraqueal.
Doble arco aértico (Video 4). Persistencia del doble arco adrtico embrionario
con cardtida y subclavia con origen en arco ipsilateral rodeando de forma total a
la trdquea y esofago en un anillo vascular completo. En el paciente de este caso
se observaba un arco derecho, pero no persistencia del arco izquierdo.

Arco derecho con subclavia izquierda (SI) anémala. Este anillo vascular
se origina por regresién del arco izquierdo y persistencia del arco derecho. La
regresién del arco izquierdo se da de forma anémala entre carétida y SI con
origen de esta Ultima en aorta toracica descendente. La Sl anémala presenta
un trayecto retrotraqueal, para alcanzar el brazo izquierdo del feto con origen
en un diverticulo adrtico denominado de Kommerell. Este diverticulo y la ar-
teria se observan como un vaso pulsatil retrotraqueal en el 3VT, que se une al
ductus arterioso izquierdo formando un anillo vascular en forma de “U” alre-
dedor de la trdquea. Este caso cumplia todas estas caracteristicas (Figura 4).
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Una vez especificado el tipo de anillo vascular, se informo a la pareja del pro-
nostico y de las posibles anomalias asociadas. Los futuros padres decidieron
la realizacion de una prueba invasiva genética, que fue normal con microde-
lecién 22911 descartada. A las 39 semanas nacié una nifa sin sintomatologia
asociada. La tomografia computarizada en el primer afo de vida confirmé el
diagnéstico (Figura 5). La paciente a los 4 afios permanece asintomatica.

Estudio por imagen

Figura 1. Plano tres vasos-traquea normal. Vena cava superior a la derecha de la
traquea y vaso mas posterior. Aorta a la izquierda de la trdquea unida por el ductus
arterioso al tronco de la pulmonar (vaso més anterior) formando una apariencia de
V (A: localizacion anterior; P: localizacion posterior; Ao: aorta; AP: arteria pulmonar; I
istmo adrtico; DA: ductus arterioso; VCS: vena cava superior; T: traquea)

Video 1. Ecocardiografia fetal via transabdominal. Plano apical de cuatro
camaras

Video 2. Ecocardiografia fetal via transabdominal. Tracto de salida de las
cavidades ventriculares
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Video 3. Ecocardiografia fetal via transabdominal. Exploracion del
mediastino fetal con el plano de 3 vasos-traquea (3VT)

Figura 2. Plano coronal fetal del arco adrtico. Aorta toracica descendente
(Ao) derecha con arteria subclavia derecha (ASD) y arteria subclavia izquierda
(ASI) con origen muy préximo y més caudal de arteria subclavia izquierda

Figura 3. Arco izquierdo con subclavia derecha aberrante (ARSA). Obsérvese
trayecto retrotragueal de la arteria subclavia derecha (ARSA) (D: derecha; I:
izquierda; T: trdquea; P: pulmonar; IAo: istmo adrtico)

RETIC 2016; 3: 27-30


http://video.grupocto.com/videosEspecialidades/Revista_ecocardiografia/DIC_2016_N_3/Videos/CASO_03/Caso_03_Video_01.mp4
http://video.grupocto.com/videosEspecialidades/Revista_ecocardiografia/DIC_2016_N_3/Videos/CASO_03/Caso_03_Video_02.mp4
http://video.grupocto.com/videosEspecialidades/Revista_ecocardiografia/DIC_2016_N_3/Videos/CASO_03/Caso_03_Video_03.mp4

« Casos clinicos

Figura 4. Arco derecho con subclavia izquierda (SI) anémala en plano tres
vasos-traquea (D: derecha; I: izquierda; A: anterior; P: posterior; VCS: vena
cava superior; Ao: aorta; DK: diverticulo de Kommerell; DI: ductus izquierdo;
TP: tronco pulmonar)

Figura 5. Arco derecho con subclavia izquierda anémala por tomografia
computarizada.Obsérvese la aorta toracica descendente (Ao) a la derecha y
la arteria subclavia izquierda aberrante (ALSA) con origen en diverticulo de
Kommerell (DK) (D: derecha; I: izquierda; Cl: carétida izquierda; CD: carétida
derecha)
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Discusion

Los anillos vasculares o anomalfas de los grandes vasos y sus ramas constituyen
menos del 1% de los casos de cardiopatias congénitas. El avance de la eco-
cardiografia prenatal y la introduccion del plano 3VT por Yagel™ ha permitido
conocer la relacién en el feto del arco adrtico y sus ramas con la trdquea y el
ductus arterioso. Este plano ha posibilitado no sélo el diagndstico prenatal de
los anillos vasculares completos o incompletos, sino también un mejor conoci-
miento del origen de los mismos.

En las primeras fases de desarrollo embrionario existen dos arcos adrticos uno
derecho y otro izquierdo de los que nacen la carétida y la subclavia ipsilateral.
Normalmente se produce una regresion del arco derecho distal a la subclavia,
el arco proximal derecho con carétida y subclavia ipsilateral forman al tronco
braquiocefalico derecho, la cardtida y subclavia izquierda quedan en el arco
izquierdo y la aorta descendente se sitUa a la izquierda (Figura 6)?. En la vida
fetal, la visualizacion de la traquea con liquido en su interior y en general del
timo hacen que el diagnéstico por ecocardiografia de los diferentes tipos de
anillos vasculares sea mas sencillo que en la vida posnatal y se pueda realizar
de forma precoz®. Un diagnéstico preciso del tipo de anomalia del arco adrtico
es especialmente importante, ya que implica que determinados tipos (como el
arco derecho con vasos en espejo) presenten cardiopatia asociada en un por-
centaje mayor que los descritos para otras anomalias (como el arco derecho
con Sl anémala o el doble arco) en donde la mayor parte de los casos no se
asocian a cardiopatia intracardiaca estructural®.
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Figura 6.Esquema embriolégico de desarrollo delarcoadrtico. A:doble arco
aortico embriolégico (AD: arco derecho; CD: cardtida derecha; SD: subclavia
derecha; DD: ductus arterioso derecho; ADe: aorta descendente; Al: arco
izquierdo; Cl: carétida izquierda; SI: subclavia izquierda; TP: tronco pulmonar;
AA: aorta ascendente; lineas rojas: puntos de regresion embrioldgica
normal); B: arco adrtico izquierdo normal con cierre esponténeo del ductus
arterioso. Obsérvese como el arco derecho que no regresa forma el tronco
braquiocefalico (TBC) (modificado de Garcia-Guereta?)

El tipo de anomalia fetal més frecuente en el arco adrtico descrita en los Ultimos
anos es el arco izquierdo con ARSA formando un anillo vascular incompleto. En el
caso del anillo vascular completo, el més frecuente es el arco derecho con Sl ané-
mala. En este anillo el ductus izquierdo une la rama pulmonar izquierda con la sub-
clavia izquierda que nace de un diverticulo de Kommerell formando un anillo con
un componente retrotraqueal que, junto con el arco derecho, origina un anillo
vascular en forma de“U"® (véase la Figura 4). En el doble arco adrtico, menos fre-
cuente que los anteriores, la persistencia del arco izquierdo y derecho originan un
anillo cerrado alrededor de la traquea y el eséfago, en forma de “O" En el caso del
arco derecho con vasos en espejo la formacion del anillo vascular es muy rara; su
alta asociacion con patologia intracardiaca determina el prondstico del paciente.

La asociacion de anillos vasculares con anomalias genéticas (especialmente
la microdelecién 22q11) es variable segun las series®, pero en la mayoria se
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destaca que los casos con anomalias intracardiacas asociadas son los que pre-
sentan mayor probabilidad de aneuploidia’-#.

El avance del diagndstico de estas anomalias en vida intrauterina ha permiti-
do conocer que un tanto por ciento elevado de estos pacientes permanecen
asintomaticos durante la infancia precoz®, lo que contrasta con series previas
de anillos vasculares, en las que la mayor parte de los pacientes presentaban
sintomatologia®, pasando el resto desapercibidos por lo que no se podia co-
nocer la prevalencia real de anillos vasculares.

Conclusién

La ecocardiografia prenatal permite el diagndstico de las anomalias del arco
y anillos vasculares estableciendo la relacion del arco, troncos supraadrticos y
ductus con la trdquea y el eséfago.

Ideas para recordar

La deteccion en ecocardiografia prenatal de un anillo vascular o una altera-
cion del arco adrtico obliga a descartar otras anomalias fetales.

La ecocardiografia prenatal puede contribuir a determinar la prevalencia
real de los anillos vasculares en la poblacion.
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