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Nifo sibilante crénico y doble arco
adrtico tipo “D”: informe de un caso
Chronic wheezing child and type “D” double aortic arch: case report

Dr. Raiil E. Rios-Méndez* y Dra. Maria E. Arduz-Martinez*

RESUMEN

El arco adrtico derecho con arteria innominada izquierda
retroesofdgica es una rara patologfa, que sumada a la presen-
ciadel ductus arterioso permeable o ligamento ductal izquier-
do conforma un anillo vascular (doble arco aértico de tipo
“D”). La sospecha diagnéstica de anillo vascular es alta en
lactantes con disfagia, estridor o sindromes de obstruccién
bronquial a repeticién; pasada esa edad, esta presunciéon
diagnéstica es menor. En nifios escolares o mayores con rales
sibilantes recurrentes, prueba broncodilatadora positiva y
mala evoluciéon, ademds de pensar en asma como posible
etiologia, es menester descartar otras causas menos frecuen-
tes. Presentamos el caso de una nifia de 8 afios con diagnéstico
de asma con mala respuesta al tratamiento en quien se confir-
mo este raro tipo de anillo vascular.

Palabras clave: asma, anillo vascular, disfagia, rales sibilantes,
pediatria.

SUMMARY

Right aortic arch with retroesophageal left innominate artery is
an unusual pathology. The presence of patent ductus arteriosus,
or left ductal ligament, does complete the vascular ring (Type
“D” double aortic arch). In infants with dysphagia, stridor and /
or recurrent wheezing, presence of vascular rings may be sus-
pected. In older patients this diagnose is less common. Children
in school age or older with risk factors, positive bronchodilator
test and bad evolution, could have other unusual ethiologies.
We report an 8 year old patient with previous diagnosis of
asthma with inadecuate response to treatment in whom this no
frequent type of vascular ring was confirmed.

Key words: asthma, vascular ring, disphagia, wheezing, pediatric.

INTRODUCCION

El anillo vascular es una anomalia congénita
poco comun del arco adrtico (menos del 1% de las
cardiopatias congénitas) que puede producir com-
presioén de traquea o eséfago. Esta malformacién a
menudo causa disfagia y trastornos respiratorios a
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repeticién en la etapa de lactantes,' pero a veces la
presentacion clinica oligosintomaética retrasa el
diagnéstico, que puede incluso darse como un
hallazgo radiolégico durante un estudio por otra
causa.>” En pacientes escolares sibilantes crénicos
con adecuado tratamiento médico y mala evolu-
cién se deben pensar y descartar otras causas sub-
yacentes, ademads de asma, entre ellas, la presencia
de un anillo vascular, pues su pronta resolucién
quirtrgica puede mejorar los sintomas respirato-
rios.*> Presentamos el caso de una paciente en edad
escolar con diagnoéstico de asma con mala respues-
ta al tratamiento en quien se confirm¢ la presencia
de un anillo vascular (arco aértico derecho de tipo
IV de Edwards).®

OBSERVACION CLINICA

Nifia de 8 afios controlada en otro centro con
diagndstico de asma persistente moderada en tra-
tamiento crénico con agonistas f, y corticoides
inhalados mediante aerocdmara bivalvulada des-
de los dos afios de edad, con buena adherencia al
tratamiento.

Como datos positivos presentaba, al examen
fisico, su pesoy talla en percentilo 5, rales sibilantes
inspiratorios, resto del examen fisico sin nada lla-
mativo.

Antecedentes positivos: madre con rinitis, tia
asmética, hermano con episodios de broncoobs-
truccién recurrente. La paciente fue una recién
nacida a término con bajo peso para la edad gesta-
cional, presencia de rales sibilantes desde los 3
meses, tuvo dos internaciones por cuadros bronco-
obstructivos en su etapa de lactante y, en una de
ellas, requiri6 ventilacién mecdnica durante un
mes. A los 2 afios, nuevamente dos internaciones
por dificultad ventilatoria obstructiva, una deellas
con rescate de virus sincicial respiratorio (VSR),
luego de lo cual qued6 medicada con agonistas f3,
y corticoides inhalados por presuncién diagnoésti-
ca de asma persistente grave.

Alos 5 afios fue internada por presentar atelec-
tasia retrocardiaca e hipoxemia. Se realiz6 bron-
coscopia que descartd alteracion del drbol bron-
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quial; el lavado broncoalveolar fue negativo.

Luego de este episodio persistié con tos noctur-
nay durante el ejercicio, rales sibilantes crénicos y
disfagia intermitente a los sélidos.

A los 7 afios tuvo su tdltima internacién debido
a crisis asmdtica y neumonia a VSR.

Como parte de su evaluacién se realizaron los
siguientes estudios:

Valoracién cardiolégica, informada como
normal.

Telerradiografia de térax: atrapamiento aéreo
bilateral, atelectasia de I6bulo medio y sospecha de
arco aértico derecho.

Tomograffa axial computada de térax: arco
adrtico derecho, tracto fibroso en 16bulo medio,
resto del parénquima pulmonar normal.

Espirometria: leve obstruccién de la via aérea
con respuesta broncodilatadora positiva.

Con estos datos lleg6 a nuestra consulta, donde
con la alta sospecha de anillo vascular solicitamos:

Esofagograma con bario: marcada muesca pos-
terior y lateral izquierda.

pHmetr{a: patoldgica.

Ecocardiograffa: sin alteracién estructural in-
tracardfaca, arco adrtico derecho, no ductus arte-
rioso persistente (DAP).

Angiografia: arco adrtico derecho, aorta des-
cendente a la derecha, arteria innominada izquier-
da retroesofdgica, no DAP (Figura 1).

Con diagndstico de doble arco aértico de tipo
“D” (arco adrtico derecho de tipo IV segun la

Ficura 1. Angiografia adrtica: arco adrtico derecho (aste-
risco), arteria cardtida comiin derecha (signo “+”), arteria
subclavia derecha (signo “x”), arteria innominada izquierda
aberrante (flecha fina), arteria subclavia izquierda (cabeza
de flecha), arteria carétida comiin izquierda (flecha gruesa).

clasificacion de Edwards) (Tabla 1), se derivd la
paciente a cirugia.

La intervencién quirtrgica confirmé el diag-
noéstico presuntivo. La técnica utilizada fue abor-
daje por toracotomia posterior izquierda sin circu-
lacién extracorpdrea; se realizé transeccion del li-
gamento ductal, al que previamente se le colocé un
clip N° 200, y pexia de la aorta a la pared toracica
mediante punto de sutura. Requirié drenaje pleural
durante 36 h para tratar el neumotérax izquierdo;
la paciente egresé del hospital 48 h después de la
cirugfa.

Almomento, la paciente tiene 5 meses de segui-
miento posquirtrgico con buena evolucién. Refi-
ri6 que desaparecié la disfagia; contintia con igual
tratamiento para el asma y reflujo gastroesofdgico.
Un nuevo esofagograma permitié observar persis-
tencia de la muesca posterior, pero hubo desapari-
cién de la muesca lateral (dada por el ligamento
ductal) (Figura 2); la espirometria actual revel6
porcentajes dentro de limites normales, excepto en
la pequeiia via aérea (Tabla 2).

DISCUSION

La sintomatologfa provocada por un anillo vas-
cular se presenta en su gran mayorfa durante la
lactancia,'*** aunque existen informes en los que la
aparicién clinica de este cuadro se detectareciénen

TasLa 1. Clasificacién del arco adrtico derecho segtin
Edwards

Tipo I: el nacimiento de los vasos en el arco adrtico sigue el
siguiente orden: arteriainnominada, carétida comtn derechay
subclavia derecha.

Tipo II: presenta anillo vascular conformado por el arco en la
parte derecha y el ligamento o ductus en la izquierda que se
extiende desde la aorta descendente proximal a la arteria
pulmonar izquierda.

Tipo III: forma anillo vascular ya que la arteria subclavia
izquierda tiene nacimiento aberrante y el ligamento o ductus
arterioso que nace de esta arteria se anastomosa con la arteria
pulmonar izquierda.

TipoIV:formaanillo vascular, laarteriainnominadaizquierda
surge como ultima rama que da origen a las arterias subclavia
y carétida comtin izquierdas; el ligamento o ductus arterioso
que nace de la arteria subclavia izquierda se anastomosa con la
arteria pulmonar izquierda.

Tipo V: la arteria subclavia izquierda estd conectada con el
origen de la arteria pulmonar izquierda a través del ductus
arterioso, por lo tanto no tiene conexién adrtica.
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la edad adulta.’ En los pacientes en edad escolar
conralessibilantes crénicos, el diagnéstico de asma
es el prevalente, razén por la cual dentro del algo-
ritmo diagndstico los estudios se encaminan a
confirmar esta etiologfa.

Actualmente, para el diagnéstico de asma se
siguen los criterios emitidos por el grupo Iniciativa
Mundial para el Asma o grupo GINA (Global Initia-
tive for Asthma).” Nuestra paciente no s6lo cumplia
con esos criterios sino que, ademds, tenia el antece-
dente de infeccion respiratoria por VSR, que segtin
informes actuales puede ser un factor predisponente
para padecer asma en el futuro;® por estas razones,
se mantuvo el tratamiento dirigido a esta patologfa.

Sin embargo, en un paciente catalogado como
asmatico, con buena adherencia al tratamiento
pero con sintomatologia persistente, deberia
replantearse el diagnéstico inicial y agudizar el
diagndstico diferencial en busca de otra etiologfa
que hasta el momento no se hubiera descartado.
En la reevaluaciéon de la paciente tomamos en
cuenta el informe tomografico de arco adrtico
derecho, si bien no aclaraba si habia alteracién en
la emergencia de los vasos del cuello; pero, la
presencia de arco adrtico derecho sumado a disfa-
gia para los s6lidos nos hizo sospechar la presen-
cia de un anillo vascular, que fue confirmada por
el esofagograma con bario.

Las diferentes modalidades de diagndstico por
imdgenes son herramientas clave en la confirma-
cién de esta patologfa. Actualmente, la resonancia
magnética nuclear (RMN) y la tomografia compu-
tada (TC) son métodos no invasivos que definen

FiGURra 2. Esofagograma con bario: A. Proyeccion antero-
posterior prequiriirgica: muesca lateral izquierda (flecha).
B. Proyeccion anteroposterior posquiriirgica: sin muesca
lateral izquierda. C. Proyeccion lateral posquiriirgica:
con muesca posterior (flecha corta) y clip en ductus arterioso

(flecha larga).

con gran precisién lamorfologia del anillo vascular
y su relacién con estructuras vecinas, que ayudan
al planeamiento quirtrgico.” No obstante, se han
comunicado fallas diagndsticas en cuanto al lado
dominante en el doble arco adrtico con la TC;' por
ello es necesario que el personal esté familiarizado
con estas técnicas e imagenes de anillo vascular en
sus diferentes variantes anatémicas parano errar el
diagnostico.!! Asimismo, en nuestra experiencia el
esofagograma con bario sigue siendo un buen mé-
todo de primera linea para confirmar la presencia
de anillo vascular y lograr una aproximacién sobre
su tipo en la mayoria de los casos.>”' Ademads, es
un método facil de realizar y de bajo costo, temano
menor en paises con pocos recursos econémicos.
En ocasiones, también se indica la aortografia, para
definirla anatomia adrticay elegirla via de aborda-
je quirdrgico.'!° Cabe destacar que en todo pacien-
te sibilante crénico que no responde al tratamiento
para asma, como nuestra paciente, es de rigor
realizar un estudio broncoscépico para descartar
alteraciones anatémicas, funcionales o combina-
das, aunque su poder de diagnéstico definitivo
oscila alrededor del 85%.1?

Dados los pocos casos comunicados de doble
arco adrtico de tipo “D”, no existe consenso para su
manejo durante la infancia. La ligadura y seccién
del DAP o ligamento ductal debe realizarse para
desconfigurar el anillo vascular, peroen cuantoala
arteriainnominada aberrante, algunos grupos prac-
tican, durante el mismo acto quirtirgico, la seccién
y reimplante del vaso en la aorta ascendente’ o
solamente arteriopexia,'®'* mientras otros indican
el reimplante en un segundo acto quirtirgico si el
vaso mencionado contintia causando disfagia.?

En nuestra paciente, a pesar de observarse
persistencia delamuesca posterior en el esofago-
grama posquirtrgico hubo desaparicién de la
disfagia. Alsenaidi et al® comunicaron en su

TaBLA 2. Resultados de la espirometria posterior a la cirugia

"

Prebronco- Posbronco- %

dilatacién dilatacién cambio
CVE () 84% 84% 0
VEF, (1) 89% 91% 3
VEFllFVC (%) 106% 109% 3
FEF 25-75% (1/seg) 78% 97% 24

CVF = Capacidad vital forzada.

VEEF, = Volumen espiratorio forzado en el 1" segundo.
FEF = Flujo espiratorio forzado.

1 = litro.

1/seg = litro por segundo.
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serie de pacientes con anillo vascular, que los
cuadros morfolégicos que mds comtinmente per-
sistieron después de la cirugia fueron la muesca
esofdgica y la traqueomalacia, pero ninguno ne-
cesité ser reintervenido quirtrgicamente duran-
te el seguimiento.

El control posquirtirgico de estos pacientes debe
seguirse estrechamente pues los trastornos respi-
ratorios previos podrian no desaparecer luego de
la divisién del anillo vascular, ya que pueden exis-
tir trastornos autonémicos que expliquen la persis-
tencia de los sintomas respiratorios.”” ®
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