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Anillo vascular

Doble arco adrtico.
22g11.2.

Diverticulo de Komerell.

Los anillos vasculares representan un reto diagndéstico para los clinicos. Es necesario el abordaje multidisci-
plinario y la complementacién diagnostica con técnicas de imagen como la tomografia computarizada en
pacientes con sospecha de esta patologfa. Los datos clinicos principales de los anillos vasculares se caracte-
rizan por la sintomatologia respiratoria y/o digestiva. El diverticulo de Kommerell es un remanente del arco
aortico que da lugar a una dilatacién aneurismatica de donde se origina alguno de los vasos supraadrticos.
Se presenta el caso de una paciente de 11 afos con cirugia cardiaca previa y disfagia y disnea. En el ecocar-
diograma se observé un arco aortico derecho, por lo que se solicita una angiotomografa. Se diagnostica
finalmente un anillo vascular por doble arco con dominancia derecha y atresia izquierda, diverticulo de
Kommerell izquierdo y conducto arterioso persistente.
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Vascular ring.

Double aortic arch.
22q11.2.

Komerell s diverticulum.

Vascular rings are a diagnostic challenge for clinicians requiring a multidisciplinary approach and diagnostic aug-
mentation by imaging techniques like computed tomography in patients suspected of having this pathology. The
primary clinical characteristics of vascular rings are respiratory and/or gastrointestinal problems. The origin of the
supra-aortic vessels and the vascular structures that form them are used to categorize vascular rings, all of which
are influenced by embryological defects of the primitive aortic arches. Kommerell’s diverticulum is a remnant of
the aortic arch that gives rise to an aneurysmal dilation from which one of the supra-aortic vessels originates.
We present the case of an 11-year-old patient with a previous cardiac surgery who presented with dysphagia and
dyspnea. The echocardiogram revealed a right aortic arch, leading to the decision to request an angiotomogra-
phy, which resulted in the diagnosis of vascular ring with a double arch with right dominance and left atresia, left
Kommerells diverticulum, and persistent ductus arteriosus.

Presentacion del caso

Por antecedentes se busca intencionadamente datos de estenosis mitral. En el
ecocardiograma transtoracico se observa la valvula mitral con apertura limitada
en eje corto (Video 1); también se corrobor la estenosis mitral con gradiente

Nifa de 11 afos con antecedentes de: agenesia renal derecha, colocacion de val-
vula de derivacion ventriculoperitoneal por hidrocefalia congénita, epilepsia y re-
traso en el psicodesarrollo. A los 2 afios se le realizé cierre del defecto ventriculary
ligadura del conducto arterioso, con deteccion de estenosis mitral, por lo que se
mantuvo en seguimiento y manejo cardioldgico con espironolactona y sildenafil.

Acude a nuestro hospital por disnea de medianos esfuerzos. Ademas, refiere
disfagia, pero que no ha cursado con cianosis, ni tos paroxistica nocturna.
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maximo de 15,75 mmHg (Figura 1), pero llamé la atencién que no se observo
dilatacién de la auricula izquierda.

Se observé una imagen retroauricular izquierda (Video 2), cuyo flujo sugerfa
ser la aorta descendente (Figura 2). En la vista supraesternal, se detecto el arco
aortico derecho (Video 3) y una imagen extra sugestiva de un arco izquierdo
interrumpido que continuaba a la aorta descendente. Emergia un vaso supraa-
ortico de la parte distal del arco izquierdo (Video 4).
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Figura 2. Doppler espectral pulsado den la aorta descendente (localizada
posterior a la auricula izquierda).

Video 1. Eje paraesternal corto. Se observa la apertura limitada de la
valvula mitral y la hiperecogenicidad del parche quirdrgico en el septum
interventricular.

Video 3. Eje supraesternal orientado a la derecha. Arco adrtico derecho.

Figura 1. Doppler pulsado donde se observa flujo transmitral con gradiente
maximo de 15,75 mmHg y medio de 4,48 mmHg.

15:08:41

3.7 MHz

Video 4. Eje supraesternal orientado a la izquierda. Interrupcién del arco

Video 2. Eje paraesternal largo. Se observa la apertura mitral restringida y el con la aorta descendente de donde emerge un vaso supraadrtico (subclavia
vaso pulsatil dilatado posterior a la auricula izquierda. izquierda).
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También en el eje supraesternal se identificd un flujo correspondiente al con-
ducto arterioso que se dirigia hacia las ramas pulmonares (Video 5).

Video 5. Eje supraesternal corte transversal. Confluencia de las ramas
pulmonares con doppler color correspondiente al flujo del conducto
arterioso.

Con este resultado, se solicité una angiotomografia, en la que se detecté el
doble arco adrtico con arco adrtico derecho dominante y atresia de la porcién
proximal del arco izquierdo, ademds emergencia independiente de los vasos
supraaorticos :

«  El primer vaso corresponde a la carétida comun izquierda.

« Elsegundo vaso es la carétida comun derecha.

« EL tercero es el tronco que nace de la subclavia derecha y vertebral.

«  Elcuarto es la subclavia izquierda (el primer vaso del arco izquierdo).

Tréquea y eséfago
iy \
—"Arteria carétida comun izquierda
Arteiia subclavia-y vertebral derecha
—

Arteria cardtida comiin derecha

* Arteria subclavia izquierda

Conducto arterioso

i Tronco de la arteria pulmonar

+ Llama la atencién que la subclavia izquierda (el cuarto vaso) emerge de lo
que parece ser la parte distal del arco adrtico izquierdo donde se encuentra
también el sitio de origen del conducto arterioso con una dilata-
cion en la emergencia, que corresponde al diverticulo de Komerell.

También se corrobord agenesia renal derecha

f

Reconstruccion coronal donde se observa ausencia renal derecha
y de la arteria renal ipsilateral.

Vista posterior

Traquea
Y.

Arteria carétida
comin derecha

Arteria carotida

comun izquierda N
\

\ Arteria subclavia y
\ &~ vertebral derecha

Arteria subclavia
izquierda ,%

Eséfago

<Editar texto..>

Reconstrucciones volumeétricas de una tomografia computarizada en vista anterior y posterosuperior donde se identifica el anillo vascular dado por
el doble arco adrtico y el tronco pulmonar. Asi mismo se observa la emergencia de los vasos supraadrticos, en la que se aprecia la salida de la arteria carétida
comun izquierda, la arteria carétida comun derecha y la arteria subclavia derecha del arco adrtico derecho. La arteria subclavia izquierda y vertebral se originan
del arco adrtico izquierdo.
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Aorta ascendente

Arteria carétida comun derecha

Tronce de |a arteria pulmonar

Arteria subclavia y vertebral derecha

Traquea y eséfago

Arteria subclavia y
vertebral derecha

Traquea y eséfago
Arteria carétida
comiin derecha

Arteria subclavia

( izquierda

Arteria cardtida
comin izquierda

Diverticulo de

g comerel

Reconstrucciones volumétricas de una tomografia computarizada en vista cefalocaudal y superolateral izquierda, donde se identifica el anillo vascular
y la emergencia de los troncos supraadrticos. En la imagen de la derecha, en color rojo, se observa el conducto arterioso.

Estos hallazgos tomogréficos y la correlacion clinica permitieron el diagnéstico
de anillo vascular por el arco adrtico doble con un arco derecho dominante y
una atresia proximal del arco izquierdo con un ductus arterioso persistente y un
diverticulo de Kommerell izquierdos (Video 6).

Video 6. Reconstruccion volumétrica. Azul: arteria y ramas pulmonares,
verde: trdguea y eséfago, rojo: conducto arterioso.

Por los antecedentes de la paciente y las demds anormalidades asociadas se
solicité un estudio FISH y se integré también el diagndstico de sindrome de
delecion 22g11.2.
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Discusion

Los anillos vasculares son patologifas que representan un reto diagndstico para
los clinicos (pediatras, cardiélogos) por su baja frecuencia (1% de todas las car-
diopatias congénitas), su sintomatologia variable y el abordaje multidisciplina-
rio de los estudios de imagen necesarios para obtener el diagnéstico preciso!”.

El cuadro clinico se caracteriza por alteraciones respiratorias hasta en un 80%
de los casos, y en el 15% de los pacientes se refiere sintomatologia digestiva.
En nuestro paciente la disfagia fue el motivo de la busqueda intencionada de
alteraciones aodrticas en la radiografia y el ecocardiograma.

La clasificacion habitual y mas conocida de los anillos vasculares suele ser en
completos e incompletos, pero, dado que esta clasificacion no tan util en la
toma de decisiones quirdrgicas, recientemente la Sociedad Internacional de
Cirugia Toracica propone una categorizacion en la que se ajusta el 95% de las
patologias®?:

1. Doble arco adrtico.

2. Arco adrtico derecho con ligamento arterioso izquierdo

3. Compresion por arteria innominada.

4. Sling de la arteria pulmonar.

El diverticulo de Kommerell es un remanente del arco adrtico distal —con ma-
yor frecuencia el derecho— que da lugar a una dilatacién aneurismatica en el
3-4% de los casos. Con base en el arco dominante y la localizacion de la arteria
subclavia, se clasifica en 4 tipos. En el tipo 4 el diverticulo se localiza en la unién
aortoductal distal a la arteria subclavia ipsilateral®. Llama la atencion que, en
este caso, la unién aortoductal izquierda donde se localiza el diverticulo cursé
con atresia de la parte proximal del arco adrtico izquierdo.

El sindrome 22g11.2 se caracteriza por anomalias faciales, inmunes, neurolégi-
cay cardiopatias congénitas hasta en un 80%, de las cuales un 20-45% son alte-
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raciones troncoconales tales como tetralogia de Fallot y el doble arco adrtico®.
La prevalencia del doble arco adrtico es del 3,8% en los estudios de cohortes
prenatales® y hasta el 14% en la poblacién posnatal®.

Las variantes congénitas y anomalfas del arco adrtico son multiples y depen-
den de alteraciones en la formacion y degeneracion de los arcos aorticos pri-
mitivos (faringeos) en la tercera semana de gestacion?”, aunque el desarrollo
final de la dominancia y atresia de los arcos ocurre aun después de la semana
20 de gestacion®.

Usualmente el cuarto arco derecho degenera y el izquierdo persiste forman-
do el arco adrtico; el sexto arco faringeo izquierdo persiste y forma el ductus
arterioso y la arteria pulmonar izquierda. La anomalia que presentamos con el
arco derecho y la aorta descendente izquierda también se conoce como aorta
derecha circunfleja”.

Podriamos postular que embriolégicamente hubo una degeneracién del cuar-
to arco faringeo izquierdo entre la cardtida izquierda y el conducto arterioso;
ademas, que la parte proximal superior del arco adrtico derecho posnatal pro-
viene del tercer arco faringeo (explicando la elongacion y posicion superior del
arco), mientras que la parte distal proviene del cuarto arco faringeo”.

Llama la atencion que el lado izquierdo atrésico da origen a un diverticulo de
Komerell del que emerge una arteria subclavia izquierda y un conducto arte-
rioso persistente con paso de sangre después de haber sido ligado hace afos.
Priya et al® reportan casos similares; sin embargo, hay pequenas variaciones en
las primeras semanas de gestacién que pueden originar dominancia de una
aorta primitiva con respecto a la otra y dar resultados posnatales distintos.

En nuestro caso la presencia de la imagen redondeada con cola diastélica en el
eje largo sugirié una alteracion en el flujo del arco adrtico que no era evidente
en el arco derecho. También el ecocardiograma confirmé la permeabilidad del
ductus, ya que en los estudios de imagen complementarios como la tomogra-
fia no es posible confirmar el paso de sangre, e incluso, en ocasiones, se limita
el paso de contraste impidiendo su visualizacién completa.

Conclusion

Aunque la gran mayorfa de los pacientes con anillo vascular pueden encontrar-
se asintomaticos, la disfagia, acompanada o no de sintomas respiratorios, debe
considerarse un dato que haga sospechar una compresion esofdgica y, por
ende, la presencia de un anillo vascular. El interrogatorio dirigido y los estudios
de imagen (ecocardiograma y tomograffa) permitirdn un adecuado abordaje
diagnostico ante un paciente con sospecha de anillo vascular.

Los datos clinicos acompanados de un conocimiento sobre la posibilidad de
variantes anatémicas del arco adrtico y los vasos supraadrticos permitiran el
diagnostico acertado de la patologia. En nuestra paciente fue de gran impor-
tancia la deteccion de imégenes no habituales en el ecocardiograma (eje largo
y supraesternal) lo que motivo a la busqueda intencionada de anomalfas en el
arco aortico.

Se debe evaluar de manera completa a los pacientes durante el seguimiento, a
pesar de los diagndsticos previos o antecedentes quirdrgicos. También hay que
complementar los estudios de imagen, cuando se considere necesario, ya que
los hallazgos clinicos permiten una busqueda intencionada durante el ecocar-
diograma y los hallazgos ecocardiogréficos hacen que se decidan realizar otros
estudios especificos de imagen como la tomografia.

« Casos clinicos

D

Ideas para recordar

La disfagia es un sintoma frecuente ante la presencia de un anillo vascular.

La angiotomografia es el estandar de oro para determinar la anatomia del
arco adrtico y los vasos supraaorticos.

Los datos clinicos deben permitir dirigir una busqueda intencionada durante
el ecocardiograma y los hallazgos ecocardiograficos deben orientar la necesi-
dad de otros estudios de imagen complementaria, como la tomografia.

El sindrome 2211 es la enfermedad genética asociada con mas frecuencia
a anomalfas del tronco conales.
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