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Serie de casos de arco aórtico derecho: 
aproximación diagnóstica prenatal

Case series of right aortic arch: prenatal 
diagnostic approach
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RESUMEN
El arco aórtico derecho es producto de la involución anormal de los arcos vasculares 
embrionarios. En los últimos años, el diagnóstico fetal se ha hecho más frecuente 
con la utilización de la ultrasonografía rutinaria del corazón y los grandes vasos. 
El hallazgo de un arco aórtico derecho involucra muchos aspectos que pueden 
afectar el pronóstico del feto; por ello, el estudio exhaustivo debe ser sistematizado. 
A continuación, presentamos una serie de seis casos de diagnóstico prenatal y 
sugerimos un algoritmo de evaluación. 
Palabras clave. Arco aórtico derecho, Anillo vascular, Ecocardiografía fetal.

ABSTRACT
The right aortic arch is a product of abnormal involution of the embryonic vascular 
arches. In recent years, fetal diagnosis has become more frequent with the use of 
routine ultrasonography of the heart and great vessels. The finding of a right aortic 
arch involves many aspects that may affect the prognosis of the fetus; therefore, the 
exhaustive study must be systematized. Below, we present a series of six cases of 
prenatal diagnosis and suggest an evaluation algorithm.
Key words: Right aortic arch, Vascular ring, Echocardiography, fetal.
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La formación normal del arco aórtico ocurre durante el periodo embrio-
nario a partir de la involución de los arcos vasculares faríngeos en un 
proceso complejo. El tercer arco forma las arterias carótidas, el cuarto 
arco el propio arco aórtico y el sexto, el ductus arterioso con las arterias 
pulmonares. La lateralidad del arco aórtico tiene lugar por la involución 
del arco derecho. Las alteraciones del arco aórtico involucran no solo 
la lateralidad del arco, sino también la persistencia de ambos arcos, la 
interrupción de este y las anormalidades en el nacimiento de los vasos 
cefálicos(1). El arco aórtico derecho (AAD) tiene una incidencia aproxima-
da de 0,1% de las gestaciones. El diagnóstico fetal en los últimos años 
se ha hecho más frecuente con la utilización de la aproximación ultra-
sonográfica del corazón y grandes vasos recomendada por la Sociedad 
Internacional de Ultrasonografía en Obstetricia y Ginecología (ISUOG, 
por sus siglas en inglés), que valora el entrecruzamiento de los grandes 
vasos en el mediastino superior. (2,3)

El hallazgo de un AAD involucra muchos aspectos que pueden afectar 
el pronóstico de la gestación; por ello, el examen exhaustivo debe ser 
sistematizado. A continuación, presentamos una serie de casos de diag-
nóstico prenatal y sugerimos un algoritmo de evaluación. 

casos

La serie de casos aconteció a lo largo de 4 años. Los principales datos de 
los pacientes son resumidos en la tabla 1. Para el diagnóstico se realizó 
en todos los casos ecocardiografía fetal con uso de Doppler, para evi-
denciar la forma del anillo vascular del arco aórtico derecho y búsque-
da de la arteria subclavia izquierda aberrante (ALSA, por sus siglas en 
inglés de aberrant left subclavian artery) o del divertículo de Kommerell 
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(figuras 1 a 5). En los casos más recientes, se uti-
lizó la tecnología de STIC (spatio-temporal image 
correlation) para la reconstrucción tridimensio-
nal del arco aórtico, divertículo de Kommerell y 
arteria subclavia izquierda aberrante (figuras 3, 
4 y 5).

dIscusIón

El AAD se diagnostica mediante el ultrasonido 
prenatal en el corte de tres vasos y tráquea del 
examen de corazón, siendo el hallazgo normal 
que la aorta y el ductus arterioso estén al lado 

Tabla 1. CaraCTerísTiCas prinCipales de los Casos feTales Con arCo aórTiCo dereCho.

Número de caso 1 2 3 4 5 6
Edad materna 26 36 28 30 25 30

Indicación de ultra-
sonografía

Sospecha de malfor-
mación 

Sospecha de malfor-
mación 

Control Control 
Sospecha de malforma-

ción 
Control 

Edad gestacional al 
diagnóstico

26 24 13 24 18 38

Lado del arco ductal Izquierdo Izquierdo Izquierdo Izquierdo Izquierdo Izquierdo

Forma del anillo 
vascular

U U U U U U

Arteria subclavia 
izquierda aberrante 

Sí No visualizada No Sí Sí Sí

Divertículo de Kom-
merell

Sí No No Sí Sí Sí

Anomalías cardiacas 
asociadas

Isomerismo cardiaco
Canal AV

Drenaje pulmonar 
anómalo

Isomerismo cardiaco
Vena cava izquierda

Fallot
Aneurisma de orejuela 

derecha 

Ninguna Ninguna Ninguna Ninguna 

Anomalías extracar-
diacas

No

Mielomeningocele sacro
Agenesia renal bilateral

Holoprosencefalia 
alobar

Ninguna Ninguna 
Ventriculomegalia severa

Fisura facial bilateral
Microftalmia unilateral

Ninguna 

Timo pequeño Sí Sí No No No No

Confirmación 
neonatal

Sí Sí Sí Sí No Sí

Resultado perinatal
Muerte neonatal 

temprana
Muerte neonatal 

temprana

Asintomático, 
seguimiento 

12 meses 

Asintomático 
seguimiento 9 

meses 
Óbito fetal

Asintomático, 
seguimiento 3 

meses 

Figura 1. Caso 1. a: Visión de situs VisCeral Con estómago al lado izquierdo; no se Visualiza la Vena CaVa inFerior. B: Corte axial a niVel 4 
Cámaras CardiaCas, Con silueta al lado dereCho. C: Corte de 3 Vasos tráquea Con doppler, donde se oBserVa aorta pasando por la dereCha de 
la tráquea.
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izquierdo de la tráquea. En cambio, el arco dere-
cho el arco aórtico estará del lado derecho de la 
tráquea, más cercano a la vena cava superior(2). 
Es necesario determinar el lado por el cual va 
el ductus arterioso, dado que si está del lado 

derecho, la posibilidad de un anillo vascular es 
mínima, pero existe mayor asociación a otras 
cardiopatías. En cambio, si va del lado izquierdo 
(normal), existe mayor riesgo de formar un ani-
llo vascular (alrededor de la tráquea y esófago) 

Figura 2. Caso 2. a: Corte de 3 Vasos tráquea en donde se oBserVa aorta que pasa por la dereCha de la tráquea. B: Corte de 3 Vasos tráquea 
Con doppler que Forma Con el duCtus arterial una u Con la tráquea en el Centro. C: Visión de 4 Cámaras CardiaCas, donde se oBserVa marCa-
da dilataCión de la orejuela auriCular dereCha.

Figura 3. Caso 3. a: Corte de 3 Vasos tráquea Con doppler que Forma Con el duCtus arterioso una u Con la tráquea en el Centro. B: re-
ConstruCCión Con stiC de los 3 Vasos tráquea Con doppler. C: reConstruCCión Con stiC en Visión sagital desde la izquierda, que muestra la 
entrada del duCtus arterioso en el arCo aórtiCo dereCho sin diVertíCulo de Kommerell VisiBle.
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y se verá la conformación característica de los 
vasos en forma de U (figuras 1C, 2A, 2B, 3C, 5A). 
En nuestra serie, encontramos el arco ductal al 
lado izquierdo en todos casos estudiados, aso-

Figura 5. Caso 5. a: Corte de 3 Vasos tráquea Con doppler que Forma Con el duCtus arterioso una u Con la tráquea en el Centro. B: Visión 
Coronal a niVel de aorta desCendente, donde se logra Ver la dilataCión del diVertíCulo de Kommerell al ingreso del duCtus en la aorta y Cómo 
naCe alsa. C: reConstruCCión Con stiC en Visión posterior del arCo aórtiCo y aorta desCendente, que muestra la entrada del duCtus arterio-
so Con el diVertíCulo de Kommerell VisiBle, de donde naCe la alsa.

Figura 4. Caso 4. a: reConstruCCión Con stiC de los 3 Vasos tráquea Con doppler, mostrando la Forma en u. B: reConstruCCión Con stiC 
en Visión Frontal del arCo aórtiCo dereCho, donde se oBserVa un primer Vaso que Corresponde a la Carótida izquierda seguida de la Carótida 
dereCha. C: reConstruCCión Con stiC en Visión posterior del arCo aórtiCo y aorta desCendente, que muestra la entrada del duCtus arterioso 
Con el diVertíCulo de Kommerell VisiBle, de donde naCe la alsa.

ciándose en todos ellos la característica forma 
de U del anillo vascular(1). Asimismo, es necesa-
rio ampliar la evaluación con la visualización del 
nacimiento de los vasos aórticos (el uso de Do-
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Arco aórtico derecho

Sin malformación cardiaca

Determinar lateralidad del ductus arterioso

Izquierdo: menor riesgo de
malformación cardiaca

Derecho: Mayor riesgo de
malformación cardiaca

Exámenes genéticos:
Mutación 22q11.2
Cariotipo
Microarray

Vasos aórticos en espejo:
mayor riesgo de

malformación cardiaca

Con malformaciones
extracardiacas:

Dimor�smo facial
Defectos del paladar
Evaluación del timo

Malformaciones
nefrourológicas y
gastrointestinales

Evaluación de la anatomía de
vasos aórticos

Búsqueda de arteria subclavia
aberrante y divertículo

de Kommerell

Sin malformaciones
extracardiacas

Evaluación al nacer por 
cardiopediatra y control de

signos de anillo vascular

Malformación cardiaca

Figura 6. algoritmo propuesto para la eValuaCión integral de un 
arCo aórtiCo dereCho Fetal.

ppler es absolutamente necesario), centrándose 
en la búsqueda en ALSA (arteria que nace de la 
parte descendente de la aorta cruzando por de-
trás del esófago) y en presencia del divertículo 
de Kommerell (remanente del arco aórtico iz-
quierdo embrionario involucionado, donde dre-
na habitualmente el ductus arterioso en casos 
de AAD o tiene su nacimiento la arteria subclavia 
izquierda aberrante)(1) (figuras 4C, 5B y 5C). De 
los 6 casos presentados en esta serie, en 4 de 
ellos se logró visualizar ALSA asociada en su na-
cimiento al divertículo de Kommerell.

Existen hasta 5 variedades en el nacimiento de los 
vasos de un AAD, pero son dos las más importan-
tes en el feto(1). La forma más frecuente se carac-
teriza por presentar la arteria subclavia izquier-
da aberrante (ALSA) que nace del divertículo de 
Kommerell, con escasa asociación a malformacio-
nes cardiacas añadidas, pero que puede formar 
anillo vascular sintomático (figuras 4B, 4C, 5B y C). 
La segunda forma en frecuencia es la variante con 
vasos aórticos en espejo, con una alta asociación 
a malformaciones cardiacas y poco riesgo de for-
mar un anillo vascular(1,4). La evaluación de ambas 
variedades requiere gran experiencia del exami-
nador. Podría usarse también la reconstrucción 
tridimensional vascular para un análisis más de-
tallado, por medio de la spatio-temporal image co-
rrelation (STIC). Nosotros recomendamos revisar 
el algoritmo publicado por Wang para profundizar 
esta evaluación(5). Vigneswaran(6), en una extensa 
serie de casos de AAD aislado (138), refiere 70 fe-
tos con variante con vasos aórticos en espejo y 5 
con ALSA. En contraposición, los datos publica-
dos por Campanale(7) (37 fetos) muestran 56% de 
ALSA y solo un 10% de vasos aórticos en espejo. 

Las malformaciones cardiacas asociadas fre-
cuentemente con AAD son las conotruncales, 
dentro de ellas la tetralogía de Fallot (en espe-
cial la variante con agenesia de válvula pulmo-
nar); otros son los defectos septales y los iso-
merismos(4,8-11). La serie de 98 casos publicada 
por Miranda(9) grafica estos datos, encontrando 
tetralogía de Fallot en el 50%, defectos septales 
en 11% y 8,5% de isomerismo. Asimismo, estos 
hallazgos son concordantes con los 50 casos re-
portados por Zidere(7). En nuestra serie, en 2 de 
los casos se evidenciaron anomalías cardiacas 
asociadas, en ambos casos con isomerismo (ta-
bla 1).

La prevalencia de malformaciones extracardia-
cas asociadas a AAD es variable; se reporta entre 
14,6% y 31%(9,12). Es necesario puntualizar que la 
asociación con malformaciones extracardiacas 
eleva el riesgo de deleción 22q11.2(11). Las carac-
terísticas extracardiacas que se debería buscar 
ante sospecha de 22q11.2 son los dismorfismos 
faciales, malformaciones renales y la hipoplasia 
de timo(13). Para la evaluación prenatal de la hi-
poplasia de timo recomendamos la técnica de 
Chaoui (ratio timo/tórax)(14). En concordancia a 
esta prevalencia, en dos casos (40%) se eviden-
ciaron anomalías extracardiacas, presentando 
el primer caso agenesia renal bilateral, mielo-
meningocele sacro y holoprosencefalia alobar; 
mientras que en el segundo se halló fisura facial 
bilateral, microftalmia unilateral y ventriculome-
galia severa. Además, se encontró la hipoplasia 
del timo en dos casos, pero no se realizó prue-
bas genéticas (tabla 1).

La asociación de AAD con cromosomopatías 
es del 9% globalmente; pero, si se conside-
ra únicamente los casos sin cardiopatía ni 
malformación extracardiaca, disminuye al 
4,6%(12). Se recomienda el estudio de la de-
leción del cromosoma 22q11.2 si el AAD se 
asocia a otras cardiopatías (en especial, cono-
truncales: tetralogía de Fallot, tronco arterio-
so, coartacion de aorta), al encontrar un timo 
ausente/hipoplásico y/o malformaciones ex-
tracardiacas (faciales, del paladar blando, re-
nales)(15). Tal es así que Zidere, en una serie de 
75 casos con alta asociación a cardiopatías, 
encontró un 24% de prevalencia de deleción 
22q11.2(8). Es distinto el caso al encontrar un 
AAD ‘aislado’, donde la probabilidad es 4% a 
8,5%, como lo muestran múltiples series y 
metanálisis(4,6,12,16).
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El pronóstico a largo plazo en los casos sin otras 
malformaciones está determinado por la sinto-
matología del anillo vascular; el cual se forma 
por el arco aórtico derecho, la arteria subclavia 
izquierda aberrante izquierda y la aorta descen-
dente izquierda con el ductus arterioso izquier-
do, lo que finalmente une a la arteria subclavia 
izquierda con la pulmonar izquierda. Si bien la 
mayoría de los niños afectados por anillos vas-
culares cursan asintomáticos, la incidencia en 
los primeros años de vida de síntomas respi-
ratorios o esofágicos en niños con diagnóstico 
prenatal de AAD varía entre 13% y 25%(4,6,12,17). De 
los 6 casos comunicados en nuestra serie, uno 
de ellos terminó en óbito fetal, dos tuvieron una 
muerte neonatal temprana, y a los otros tres 
se les realizó seguimiento posnatal entre 3 y 12 
meses de vida, estando asintomáticos hasta la 
fecha de esta publicación (tabla 1).

En conclusión, al encontrar un arco aórtico dere-
cho es necesario establecer un estudio detallado 
y secuencia para poder determinar la pertinen-
cia de las pruebas diagnósticas genéticas, como 
proponemos en el algoritmo de evaluación (figu-
ra 6); con ello podremos brindar una adecuada 
asesoría a la madre sobre el pronóstico y segui-
miento al nacer.
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