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RESUMEN

Los anillos vasculares representan menos del 1% de las anomalias cardiovasculares congénitas, siendo
el doble arco adrtico la variante mas frecuente. Generalmente, se diagnostica en lactantes, con sintomas
respiratorios en mas del 90% de los casos. Presentamos el caso de paciente masculino de 31 afos
con antecedentes de infecciones respiratorias recurrentes y asma en la infancia, quien consulté por
disfagia progresiva. La angiotomografia contrastada evidencié un doble arco aértico con predominio
derecho, y el esofagograma revelé compresion del tercio proximal esofagico. Se realizé una toracotomia
posterolateral izquierda con seccién del arco izquierdo distal, division del ligamento arterioso, liberacion
de adherencias y reconstruccion de la aorta toracica. La evolucidon posoperatoria fue favorable, con
resoluciéon completa de los sintomas. El doble arco aédrtico, raramente se diagnostica en la adultez.
Este caso resalta su presentacion atipica con sintomas digestivos predominantes, y la importancia de
considerarlo en el diagnéstico diferencial de disfagia.

Palabras clave: Adulto; Anillo Vascular; Anomalias Cardiovasculares; Sindromes del Arco Adrtico
(Fuente: DeCS-BIREME)

ABSTRA

Double aortic arch in Honduras: unusual cause of dysphagia in
an adult patient. A case report

Vascular rings represent less than 1% of congenital cardiovascular anomalies, with double aortic
arch being the most common variant. It is typically diagnosed in infants, with respiratory symptoms
in over 90% of cases. We present the case of a 31-year-old male patient with recurrent childhood
respiratory infections and asthma, who presented with progressive dysphagia. Contrast-enhanced
computed tomography angiography revealed a double aortic arch with right-sided dominance, and
the esophagram revealed compression of the proximal third of the esophagus. A left posterolateral
thoracotomy was performed with division of the distal left arch, division of the ligamentum arteriosum,
adhesions release, and thoracic aorta reconstruction. Postoperative recovery was favorable, with
complete resolution of symptoms. Double aortic arch is rarely diagnosed in adulthood. This case
highlights its atypical presentation, with predominant gastrointestinal symptoms, and the importance
of considering it in the differential diagnosis of dysphagia.

Keywords: Adult; Aortic Arch Syndromes; Cardiovascular Abnormalities; Vascular Rings (Source: MeSH-NLM)
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Introduccion

Actualmente, la prevalencia de malformaciones del arco aértico
corresponde a un 1-2% en la poblacion general . Los anillos
vasculares corresponden a menos del 1% de las anomalias
cardiovasculares congénitas, siendo el doble arco adrtico (DAA) el
anillo vascular mas frecuente, representando un 46 a 76% de los
casos 3. Fue descrito por primera vez por Wolman en 1939 ¢4, Es
considerada como la malformacion vascular que mas se asocia con la
compresion congénita externa de la via aérea principal ©. Alrededor
de un 55% de los pacientes que requieren una reparacién de
anillo vascular presentan un DAA; cabe mencionar que no se ha
identificado hasta la fecha una predileccién por raza o sexo ©.
Frecuentemente puede asociarse con la microdelecion 22q11 o
sindrome de Di George .

El DAA es el resultado de la persistencia del cuarto arco
aortico embrionario derecho e izquierdo, generando un anillo
vascular completo que rodea la traquea y el eséfago . La falta
de una regresién adecuada del arco derecho con persistencia del
arco izquierdo conduce a la formacién del DAA ©. De acuerdo con
sus caracteristicas anatomicas y su relacion con la traquea y los
bronquios, se puede subdividir en tres categorias: arco derecho
dominante (80%), arco izquierdo dominante (10%) y arcos
adrticos balanceados (10%) 5468,

La sintomatologia depende principalmente del estado
hemodindmico del paciente y del grado de compresién
traqueal y esofégica; puede abarcar desde casos severos de falla
respiratoria tras el nacimiento, episodios apneicos, sibilancias,
estridor, cianosis, tos persistente, infecciones respiratorias
recurrentes, asma mal diagnosticada, disfagia intermitente,
asfixia, regurgitacion y retraso en el crecimiento 849, Los estudios
deimagen son el método diagndstico de eleccidn. Inicialmente, la
ecocardiografia puede ser de utilidad para identificar la anatomia
del arco adrtico e identificar otras anomalias intracardiacas
asociadas. Los estudios de imagen, particularmente la tomografia
computarizada y la resonancia magnética, constituyen
herramientas diagnésticas de eleccién, dada su alta sensibilidad
(100%) “©#9), E| tratamiento del DAA depende principalmente de
la severidad de los sintomas. Un manejo conservador, basado
en cambios dietéticos y estilo de vida, puede considerarse en
pacientes con sintomatologia leve a moderada "%\, La reparacién
quirdrgica es el Unico tratamiento que permite la eliminacién de
la compresién traqueobronquial y el alivio de la sintomatologia
severa 4610,

A continuacién, reportamos el caso clinico de un
adulto masculino de 31 afos, con historia de disfagia de
larga evolucidn como sintoma principal y antecedente de
infecciones respiratorias recurrentes y asma durante la infancia,
diagnosticado tardiamente en su etapa adulta con DAA de
predominancia derecha por angiotomografia contrastada. La
finalidad de este reporte es destacar la relevancia de considerar
el DAA como diagndstico diferencial de disfagia en adultos. Se
busca contribuir al reconocimiento oportuno de presentaciones
atipicas y fomentar un abordaje multidisciplinario que permita
un manejo adecuado y la prevencién de complicaciones.

Reporte de caso

Paciente masculino de 31 affos, mestizo, originario de Tegucigalpa,
Francisco Morazén, Honduras, quien consulté por disfagia
progresiva de larga evolucién, en aumento, acompafada
recientemente de disnea y estridor intermitente, lo cual no se habia
investigado previamente. Presenta como antecedentes relevantes
infecciones respiratorias recurrentes y asma bronquial en la
infancia. Al examen fisico inicial, presion arterial de 110/70 mmHg,
frecuencia cardiaca de 80 latidos/minuto, frecuencia respiratoria
de 18 respiraciones/minuto, temperatura de 37 °C, sin hallazgos
patolégicos en la auscultacion cardiaca y pulmonar.

Como parte del abordaje diagnéstico inicial, se realizé un
ecocardiograma transtoracico que evidencié un arco adrtico
derecho sin salida de la arteria subclavia izquierda, un arco adrtico
izquierdo con tres vasos supraadrticos y sospecha de subclavia
aberrante. No se identificaron defectos septales ni dilatacion de
cavidades, y la funcién sistdlica biventricular estaba conservada.
Ante estos hallazgos, se indicé una angiotomografia contrastada
que revelé la presencia de un doble componente de arco adrtico:
predominante el arco derecho, que media aproximadamente
21 mm,yelizquierdo 14,5 mm,ambos permeablesy querodeaban
la traquea y el eséfago, produciendo un anillo vascular con unién
de ambos componentes. No se identificé ninguna otra anomalia
cardiaca o vascular (Figuras 1y 2). Posteriormente, se completd
el estudio con un esofagograma que mostré una disminucién
del didmetro del tercio proximal esofagico con presencia de
impronta, sugestivo de compresién por anillo vascular.

Figura 1. Angiotomografia de térax contrastada con
reconstruccién tridimensional, en proyeccién anterolateral
izquierda. Se observa doble arco aédrtico completo formando
anillo vascular, con el arco derecho (AD) de mayor calibre. Se
identifican las carétidas comunes derecha (CCD) e izquierda (CCl),
subclavias derechas (SD) e izquierda (S), sin presencia de tronco
braquiocefalico.
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Figura 2. Angiotomografia de térax contrastada con
reconstruccién tridimensional, en proyeccion oblicua posterior
inferior. Se observa emergencia individual de arteria carétida
comun izquierda (CCl) y subclavia izquierda a partir de arco aértico
izquierdo (Al), y de la carétida comun derecha (CCD) y la subclavia
derecha (SD) a partir del arco adrtico derecho (AD).

En vista de la estabilidad hemodindmica del paciente y la
confirmacién imagenoldgica del doble arco adrtico, se programéd
una intervencion quirdrgica electiva con fines de correccién
definitiva. El procedimiento se realizé bajo anestesia general,
con intubacién endobronquial selectiva derecha guiada por
broncoscopia. Se empledé monitoreo hemodinamico avanzado,
incluyendo electrocardiograma, presion arterial no invasiva e
invasiva, capnografia, fraccion inspirada de oxigeno y oximetria
de pulso. Se colocé una linea arterial para el monitoreo continuo
de presion invasiva. El paciente fue posicionado en decubito
lateral derecho y se realiz6 una toracotomia posterolateral
izquierda con apertura del mediastino posterior. Se identificd
un doble arco adrtico, siendo el arco derecho el dominante. Se
disecaron cuidadosamente los segmentos distales de ambos
arcos, se secciond y suturé el ligamento arterioso. Posteriormente,
se efectud pinzamiento vascular de la aorta toracica en tres sitios:
arco adrtico derecho, arco adrtico izquierdo y aorta descendente.
El tiempo total de pinzamiento fue de 23 min. No fue necesario
el uso de circulacion extracorpérea, por lo cual no se realizd
canulacién vascular. Se procedié a la reseccion del segmento
distal del arco izquierdo, seguida de la reconstruccion parcial de
la aorta toracica mediante la colocacién de un parche ovalado de
tejido reforzado expandido de 1,8 x 1,8 cm de didmetro, suturado
con Prolene 4-0. La sutura se realizo en doble plano, reforzando
el muioén del arco izquierdo con el mismo material protésico
como soporte adicional. La hemostasia fue comprobada
meticulosamente.

El sangrado intraoperatorio fue de aproximadamente 200 mL y
no se utilizaron hemoderivados. Se realizé el bloqueo de nervios

intercostales con bupivacaina. Se colocd drenaje pleural tipo
Blake 28Fr en cavidad pleural izquierda, y el cierre quirdrgico se
completo por planos de forma convencional. Posteriormente, el
paciente fue trasladado a la unidad de cuidados intensivos para
un monitoreo adecuado, evolucionando de manera favorable y
sin complicaciones posoperatorias. Finalmente, se otorgé el alta a
los tres dias, con resolucién completa de la sintomatologia inicial.

Discusion

Con respecto a las malformaciones vasculares de tipo
anillo vascular, el doble arco adrtico es considerado el mas
frecuente ©. Se origina de disrupciones en la regresién de los
arcos adrticos embrionarios, generando un anillo vascular
que rodea completamente estructuras mediastinicas *". La
variante anatdmica mas frecuente del DAA es la presentacion
con arco derecho dominante, correspondiendo a un 80% de
los casos #6812 Nuestro caso correspondio a la presentacion
mas habitual de esta patologia: el arco derecho dominante.

El DAA puede manifestarse con sintomatologia variada vy,
en algunos casos, ser asintomaticos; asimismo, es diagnosticado
como hallazgo incidental en investigaciones por otras indica-
ciones . Los sintomas respiratorios obstructivos suelen encon-
trarse en un 91% de los casos y, en menor medida (40%), con
sintomas digestivos. Dichos sintomas suelen manifestarse, en su
mayoria, durante los primeros 6 meses de vida &', El paciente
reportado tiene la peculiaridad de que su sintomatologia recién
fue evidente en la adultez, caracterizandose por disfagia predo-
minante y de larga evolucién que recientemente se acompana-
ba de estridor y disnea intermitente. Anteriormente, en Hon-
duras se han reportado dos casos clinicos de DAA, los cuales
fueron diagnosticados en etapa infantil (a los 7 y 24 meses de
edad) con sintomatologia predominantemente respiratoria >4

Si bien el DAA presenta sintomas mds tempranamente que
otros anillos vasculares, su diagnéstico requiere una alta sospe-
cha clinica, ya que su sintomatologia, poco especifica, obliga a
descartar otras patologias. La angiotomografia computada es
el estudio de eleccién para un diagnéstico certero, que posi-
bilita la obtencién de imégenes de alta resolucién de manera
rapida, permitiendo una evaluacion anatémica precisa ", Esta
condicion puede verse asociada con otras malformaciones car-
diovasculares en un 12% de los casos ©. La comunicacion inter-
ventricular es la anomalia intracardiaca mas cominmente iden-
tificada, y en menor medida, se ha observado su relacion con la
comunicacién interauricular, la persistencia del ductus arterioso
y la tetralogia de Fallot ""'*). En el presente caso no se encontrd
ninguna anomalia cardiovascular concomitante.

La base del tratamiento para pacientes sintomaticos es la
correccién quirudrgica, cuyo objetivo principal es evitar posibles
afectaciones en el desarrollo de la via respiratoria y prevenir
complicaciones a largo plazo. En pacientes asintomdticos po-
dria evaluarse la posibilidad de un manejo expectante 19, En
términos generales, el prondstico tras la reparacion quirdrgica
del DAA es excelente y los resultados adversos mas comunes
son sintomas respiratorios persistentes “. Nuestro paciente
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evoluciono favorablemente, sin complicaciones posoperatorias,
con seguimiento apropiado y en la actualidad se encuentra en
resolucion de su sintomatologia.

En conclusion, el DAA es una anomalia vascular congénita
gue, aunque generalmente se diagnostica en la infancia con sin-
tomas respiratorios, puede manifestarse tardiamente con sinto-
mas digestivos como disfagia, representando un reto diagnosti-
co. Se recomienda incluir los anillos vasculares en el diagndstico
diferencial de disfagia en adultos, particularmente cuando exis-
ten antecedentes respiratorios en la infancia. En Honduras, la
limitada disponibilidad de tamizajes cardiacos neonatales y
estudios de imagen accesibles en la mayor parte del pais contri-
buye a los diagnosticos tardios, como se evidencié en este caso.
Esto enfatiza la importancia de ampliar la calidad y cobertura

de recursos diagndsticos en los paises en vias de desarrollo. La
identificacién temprana y el abordaje quirdrgico adecuado son
fundamentales para evitar complicaciones y mejorar la calidad
de vida de los pacientes con esta patologia.

Consideraciones éticas
Los autores declaran que el paciente ha dado autorizacién para
este reporte de caso.
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