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RESUMEN

El doble arco adrtico es una anomalia vascular congénita infrecuente, pero clinicamente significativa en
la poblacién pediatrica por su capacidad de generar compresién extrinseca de la traquea y el eséfago.
Debe sospecharse en lactantes con sintomas respiratorios y digestivos persistentes, refractarios al
tratamiento convencional. Presentamos el caso de un nifio de 2 afos y 7 meses con estridor recurrente,
infecciones respiratorias a repeticiéon y disfagia progresiva. La angiotomografia cardiaca revel6
un anillo vascular completo con compresiéon traqueoesofagica. Se identificé dominancia del arco
aortico izquierdo, realizandose seccion y ligadura quirdrgica distal del arco derecho no dominante,
sin intervencion directa sobre estructuras traqueoesofagicas. El seguimiento a los 12 meses mostro
resoluciéon total de los sintomas y recuperaciéon nutricional. Este caso destaca la importancia de
una sospecha clinica alta y de una derivacién oportuna. Aln con correcciéon quirdrgica tardia, una
intervencion adecuada puede revertir el cuadro y mejorar la calidad de vida.

Palabras clave: Anillos Vasculares; Arco Adrtico Doble; Disfagia; Estridor; Pediatria (Fuente: DeCS-BIREME).

ABSTRACT

Vascular ring due to double aortic arch as a cause of stridor
and dysphagia in infancy: a case report

A double aortic arch is a rare congenital vascular anomaly with clinical significance in the pediatric
population due to its potential to cause extrinsic compression of the trachea and esophagus. It
should be suspected in infants with persistent respiratory and gastrointestinal symptoms refractory
to conventional treatment. We report the case of a 2-year-7-month-old boy presenting with recurrent
stridor, repeated respiratory infections, and progressive dysphagia. Cardiac CT angiography revealed
a complete vascular ring causing tracheoesophageal compression. Dominance of the left aortic arch
was identified, and surgical section and distal ligation of the non-dominant right arch were performed,
without direct intervention on the tracheoesophageal structures. At the 12-month follow-up, there
was complete resolution of symptoms and nutritional recovery. This case highlights the importance
of maintaining high clinical suspicion and ensuring timely referral. Even when surgical correction is
delayed, appropriate intervention can reverse symptoms and improve quality of life
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Introduccion

Los anillos vasculares congénitos son anomalias del desarrollo
del arco aértico que rodean y comprimen la trdquea y/o el
eséfago, con una incidencia estimada de 1 por cada 10 000
nacidos vivos . Aunque representan una minoria dentro de
las cardiopatias congénitas, su repercusion clinica puede ser
significativa, especialmente en los primeros afos de vida.
Entre ellas, el doble arco adrtico (DAA) constituye la forma
anatdmicamente mdas completa y clinicamente mas sintomatica,
responsable de entre el 31% y el 58% de todos los anillos
vasculares verdaderos . En la actualidad, la ecocardiografia
fetal permite sospechar anomalias del arco aértico desde etapas
prenatales mediante la evaluacién sistematica del tracto de
salida y el trayecto de los vasos, lo que favorece la planificaciéon
diagnostica y terapéutica posnatal @. No obstante, muchos casos
pasan desapercibidos hasta la aparicién de sintomas en la infancia,
especialmente en contextos con recursos limitados, donde las
manifestaciones iniciales pueden atribuirse errbneamente a
patologias respiratorias o digestivas comunes ©.

Se describe el caso de un lactante de 2 afos y 7 meses con
estridor en reposo, infecciones respiratorias recurrentes y disfagia
progresiva, en quien se diagnosticé un doble arco adrtico con
compresién traqueoesofagica. Este reporte resalta la importancia
de considerar esta anomalia en el diagnéstico diferencial de
estridor y disfagia persistentes en la infancia, especialmente en
contextos de dificil acceso, donde el retraso diagnédstico puede
derivar en complicaciones respiratorias y compromiso nutricional.

Reporte de caso

Paciente masculino de 2 afnos y 7 meses, residente en zona
altoandina (3800 metros sobre el nivel del mar), sin antecedentes
prenatales relevantes. Desde los 5 meses presentd episodios
respiratorios recurrentes con tos, estridor intermitente y disfonia,
tratados como sindrome obstructivo bronquial y neumonias con

broncodilatadores y corticoides, sin respuesta sostenida. Ante
la persistencia del cuadro, se consideraron causas estructurales
como laringomalacia, estenosis subglética y traqueomalacia.
La broncofibroscopia evidencié un estrechamiento traqueal del
50% a nivel distal, sugestivo de compresion extrinseca.

En los meses siguientes persistieron los episodios
respiratorios, manteniendo saturacion basal >90%. A los 12
meses, presentd disfagia progresiva para solidos, por lo que fue
derivado a gastroenterologia pediatrica. Se le practicé un estudio
contrastado de eséfago, estbmago y duodeno con sustancia
hidrosoluble, que no evidencié alteraciones estructurales
significativas.

Ante la persistencia de los sintomas respiratorios y digestivos,
y la falta de hallazgos concluyentes en estudios previos, se
solicité una angiotomografia cardiotoracica con reconstruccién
tridimensional, evidenciando un arco adrtico dividido en dos
ramas (derecha e izquierda), con origen de las arterias carétida
comun y subclavia desde sus respectivos arcos ipsilaterales
(Figura 1). Esta anatomia correspondia a un anillo vascular
completo, causante de compresion extrinseca sobre el segmento
distal de la trdquea y el eséfago (Figura 2).

El paciente fue referido tardiamente, 1 afio y 7 meses
después del inicio de los sintomas, a un centro nacional de
referencia en cirugia cardiovascular pediétrica, reflejando las
barreras estructurales de los sistemas de salud que dificultan el
acceso oportuno a diagndstico e intervencion especializada en
contextos de recursos limitados. La evaluacién inicial evidencio
estridor en reposo, taquipnea, saturacion de oxigeno del 99%,
asi como un puntaje Z de +0,6 para el peso y -0,5 para la talla,
lo que sugiere un estado nutricional levemente comprometido
por desaceleracién del crecimiento lineal secundaria a la disfagia.
La radiografia de térax evidencié flujo pulmonar conservado,
ausencia de cardiomegalia y una muesca a nivel del tercio medio-
distal de la trdquea (Figura 3).

La ecocardiografia transtoracica evidencio en la vista
supraesternal longitudinal la presencia de doble arco adrtico y
descarté cardiopatias congénitas. Se determiné dominancia del
arco izquierdo, por lo que se realizé toracotomia lateral derecha
con ligadura y seccion del arco derecho, distal al origen de los

Figura 1. Angiotomografia computarizada de térax. (A) Origen de los arcos adrticos derecho e izquierdo desde la aorta ascendente. (B) El
arco adrtico derecho genera compresidn extrinseca sobre el segmento distal de la traquea (didmetro minimo de 3,4 mm) (flecha roja). (C)
Doble arco adrtico derecho e izquierdo, que genera un anillo vascular completo alrededor de la traquea y el eséfago. AAD: arco adrtico

derecho. AAl: arco aértico izquierdo.
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Figura 2. Reconstruccion tridimensional (3D) de angiotomografia de térax. (A) Vista anterior que evidencia el nacimiento de los arcos derecho e
izquierdo de laaorta ascendente. (B) La vista posterosuperior derecha muestra arcos adrticos que forman un anillo vascular completo. (C) Compresion
extrinseca severa del segmento distal de la traquea. AAD: arco adrtico derecho. AAl: arco adrtico izquierdo. ACCD: arteria carétida comun derecha.
ACCI: arteria carétida comun izquierda. ASD: arteria subclavia derecha. ASI: arteria subclavia izquierda. AO Desc.: aorta descendente.

vasos ipsilaterales. No fue necesaria intervencion sobre la traquea
ni el es6fago, al no hallarse malacia ni lesiones estructurales.
Laevolucién posoperatoriafuefavorable, sin complicaciones.
Fue dado de alta al séptimo dia con &cido acetilsalicilico (100 mg/
dia) por ocho meses como profilaxis antitrombdtica. Al mes,
presenté mejoria clinica con resolucién progresiva de la disfagia
y el estridor, y recuperacion nutricional (Z: peso +0,2; talla +1,1).

Figura 3. Radiografia de térax en proyeccion anteroposterior,
que revelé flujo pulmonar conservado, sin evidencia de
cardiomegalia (ICT: 0.50) y muesca en el tercio medio-distal
de la trdquea. ICT: indice cardiotoracico.

A los 12 meses, se mantenia asintomatico, sin evidencia de
compresion traqueoesofégica y saturacion de oxigeno del 99%.

Discusion

En los primeros meses de vida, los pacientes con doble arco
aortico suelen presentar sintomas respiratorios como estridor, tos
crénica o disfonia, mientras que la disfagia o el rechazo alimentario
emergen progresivamente con la introduccién de sélidos “*.
La persistencia de ambos tipos de sintomas debe orientar hacia
una causa estructural compresiva @ En este caso, el paciente
presenté estridor y tos persistente, tratados erréneamente
con broncodilatadores y corticoides desde los cinco meses,
anadiéndosedisfagiadesde el primerafio; el diagndstico definitivo
se establecié al segundo afo. La broncoscopia evidencié un
estrechamiento traqueal significativo secundario a compresién
extrinseca. El estudio esofagico contrastado fue normal, lo que
resalta una limitacién de esta técnica, cuya sensibilidad disminuye
con contrastes hidrosolubles o en compresiones parciales 9,
Por lo tanto, la ausencia de anormalidades no lo descarta, y se
requieren imagenes avanzadas ante una alta sospecha clinica .

La angiotomografia cardiaca confirmé la presencia de un
anillo vascular, definié la anatomia y la lateralidad del arco adrtico,
y permitié planificar la intervenciéon quirdrgica. Actualmente, se
considera el método diagndstico de eleccién en la evaluacion
de anillos vasculares, por su alta resolucién espacial y capacidad
multiplanar, puesto que brinda una evaluacién anatémica
detalladay noinvasiva ?®. Por su parte, la ecocardiografia Doppler
es una herramienta Util en la evaluacion inicial para determinar la
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lateralidad del arco "9, identificar arterias subclavias aberrantes
y descartar cardiopatias congénitas asociadas. No obstante, sus
limitaciones para visualizar estructuras extravasculares restringen
su capacidad diagndstica, por lo que, ante una alta sospecha, se
debe realizar angiotomografia cardiaca.

La demora diagnoéstica es frecuente, con diagnosticos
incorrectos inicialmente, como asma, infecciones respiratorias
recurrentes o laringomalacia, debido a la inespecificidad de los
sintomas y la baja sospecha clinica . Esta situacion se agrava en
entornos con acceso limitado aimégenes avanzadas o unidades
especializadas, como ocurre frecuentemente en regiones
rurales de alta altitud o en sistemas sanitarios de paises con
recursos limitados 1'%,

La intervencién quirdrgica estd indicada en pacientes
con anillos vasculares que presentan sintomas respiratorios o
digestivos severos, asi como en casos asintomaticos con evidencia
de compresion traqueal o esofagica =50% del lumen 12, En
el caso presentado, la coexistencia de sintomas persistentes y
una compresion traqueal extrinseca del 60% evidenciada por
broncoscopia justificaron la correccion quirdrgica. El tratamiento
del doble arco adrtico consiste en la ligadura y seccién del arco
no dominante mediante esternotomia o toracotomia lateral,
con el fin de aliviar la compresion traqueoesofagica '3, En
este paciente, la angiotomografia preoperatoria identificé el
arco derecho como no dominante, por lo que se realiz6 una
toracotomia lateral derecha con seccién y ligadura, sin requerir
intervencién adicional sobre la traquea o el eséfago ante la
ausencia de lesiones estructurales residuales.

Aungue la mayoria de los casos de doble arco adrtico se
tratan quirdrgicamente durante el primer afio de vida, debido
a la identificacién temprana de sintomas compresivos, en el
caso reportado la intervencion se realizé a los 2 afios y 7 meses.
Esta demora refleja las limitaciones diagndsticas en contextos
de recursos restringidos. Series clinicas reportan una mediana
de edad quirdrgica entre 10 y 15 meses, y hasta 13 meses en
cohortes especificas (rango intercuartilico: 4-48 meses) .

Estudios observacionales, incluido un metaandlisis reciente
de Rato et al, han demostrado que la cirugia del doble arco
aortico se asocia con alta resolucion sintomatica, baja morbilidad

y minima necesidad de reintervencion 1519 |a mejoria
respiratoria y digestiva puede tardar semanas o incluso meses,
llegando en algunos casos hasta un afio debido a laremodelacién
traqueal y esofagica “9. En el presente caso, la recuperacion fue
progresiva y completa, con resolucién del estridor y disfagia a los
tres meses del procedimiento, manteniéndose asintomatico en el
seguimiento a los 12 meses.

A pesar de la falta de estudios especificos, algunos casos han
reportado el uso empirico de acido acetilsalicilico profilactico
durante 3 meses tras la reimplantacién de arterias subclavias, sin
eventos adversos descritos 7. Las guias de la European Society
of Cardiology respaldan la antiagregacion en situaciones de alto
riesgo vascular, pero no abordan malformaciones congénitas
del arco adrtico . Asimismo, en cirugias congénitas complejas,
como el procedimiento de Fontan, se indica aspirina (3-5 mg/kg/
dia) como profilaxis estandar. Esta decision terapéutica, aunque
extrapolada, se apoya en practicas descritas para intervenciones
cardiovasculares de complejidad comparable y resalta la
necesidad de estudios prospectivos que orienten el uso seguro
y efectivo, asi como la duracién de estrategias antitrombdticas en
malformaciones extracardiacas.

Este casosubrayalarelevanciade mantenerunaaltasospecha
clinica ante sintomas respiratorios y digestivos persistentes en la
infancia y la necesidad de una derivacién oportuna. Aunque la
correccion quirdrgica se realizé de manera tardia, la evolucién
favorable observada respalda que una intervencion adecuada,
incluso fuera del rango etario habitual, puede revertir el curso
clinico y mejorar de forma significativa la calidad de vida.
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