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RESUMEN

El arco adrtico derecho es producto de la involucién anormal de los arcos vasculares
embrionarios. En los Ultimos afios, el diagndstico fetal se ha hecho mas frecuente
con la utilizaciéon de la ultrasonografia rutinaria del corazén y los grandes vasos.
El hallazgo de un arco adrtico derecho involucra muchos aspectos que pueden
afectar el pronéstico del feto; por ello, el estudio exhaustivo debe ser sistematizado.
A continuacion, presentamos una serie de seis casos de diagnostico prenatal y
sugerimos un algoritmo de evaluacion.
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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.

INTRODUCCION

Laformacién normal del arco aoértico ocurre durante el periodo embrio-
nario a partir de la involucién de los arcos vasculares faringeos en un
proceso complejo. El tercer arco forma las arterias carotidas, el cuarto
arco el propio arco aorticoy el sexto, el ductus arterioso con las arterias
pulmonares. La lateralidad del arco aortico tiene lugar por la involucion
del arco derecho. Las alteraciones del arco aértico involucran no solo
la lateralidad del arco, sino también la persistencia de ambos arcos, la
interrupcion de este y las anormalidades en el nacimiento de los vasos
cefalicos™. El arco adrtico derecho (AAD) tiene una incidencia aproxima-
da de 0,1% de las gestaciones. El diagnostico fetal en los ultimos afios
se ha hecho mas frecuente con la utilizacion de la aproximacion ultra-
sonografica del corazén y grandes vasos recomendada por la Sociedad
Internacional de Ultrasonografia en Obstetricia y Ginecologia (ISUOG,
por sus siglas en inglés), que valora el entrecruzamiento de los grandes
vasos en el mediastino superior. 3

El hallazgo de un AAD involucra muchos aspectos que pueden afectar
el prondstico de la gestacion; por ello, el examen exhaustivo debe ser
sistematizado. A continuacién, presentamos una serie de casos de diag-
néstico prenatal y sugerimos un algoritmo de evaluacion.

Casos

La serie de casos acontecit a lo largo de 4 afios. Los principales datos de
los pacientes son resumidos en la tabla 1. Para el diagndstico se realizé
en todos los casos ecocardiografia fetal con uso de Doppler, para evi-
denciar la forma del anillo vascular del arco adrtico derecho y busque-
da de la arteria subclavia izquierda aberrante (ALSA, por sus siglas en
inglés de aberrant left subclavian artery) o del diverticulo de Kommerell
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TABLA 1. CARACTERISTICAS PRINCIPALES DE LOS CASOS FETALES CON ARCO AORTICO DERECHO.
Nimerodecasol 1 | 2 | 3 | «+ | s | 6 |
26 36 28 30 25

Edad materna 30

Indicacion de ultra- Sospecha de malfor- Sospecha de malfor- Sospecha de malforma-
) p » Control Control p Control
sonografia macion macion cion
Edad gestacional al 2% 2% 3 2% 8 38
diagnéstico
Lado del arco ductal Izquierdo Izquierdo Izquierdo Izquierdo Izquierdo Izquierdo
Forma del anillo U U U U U U
vascular
Aterla subclavia Si No visualizada No 5 Si 5
izquierda aberrante
Diverticulo de Kom- S No No S S S
merell
: : Isomerismo cardiaco
Isomerismo cardiaco Vena cava izquierda
Anomalias cardiacas Canal AV q : : : )
; . Fallot Ninguna Ninguna Ninguna Ninguna
asociadas Drenaje pulmonar : )
i Aneurisma de orejuela
anémalo
derecha
Mielomeningocele sacro . )
. ) : Ventriculomegalia severa
Anomalias extracar- Agenesia renal bilateral : : ) L )
) No : Ninguna Ninguna Fisura facial bilateral Ninguna
diacas Holoprosencefalia ) o
Microftalmia unilateral
alobar
Timo pequeno Si Si No No No No
Confimacion Si 5 5 5 No 5
neonatal
Asintomatico, Asintomatico Asintomatico,
: Muerte neonatal Muerte neonatal . . - .
Resultado perinatal seguimiento  seguimiento 9 Obito fetal seguimiento 3
temprana temprana
12 meses meses meses
(figuras 1 a 5). En los casos mas recientes, se uti- DiscusioN

liz6 la tecnologia de STIC (spatio-temporal image

correlation) para la reconstruccion tridimensio-  El AAD se diagnostica mediante el ultrasonido
nal del arco aortico, diverticulo de Kommerelly  prenatal en el corte de tres vasos y traquea del
arteria subclavia izquierda aberrante (figuras 3,  examen de corazén, siendo el hallazgo normal
4y5). que la aorta y el ductus arterioso estén al lado

Ficura 1. Caso 1. A: VISION DE SITUS VISCERAL CON ESTOMAGO AL LADO IZQUIERDO; NO SE VISUALIZA LA VENA CAVA INFERIOR. B: CORTE AXIAL A NIVEL 4
CAMARAS CARDIACAS, CON SILUETA AL LADO DERECHO. C: CORTE DE 3 VASOS TRAQUEA CON DOPPLER, DONDE SE OBSERVA AORTA PASANDO POR LA DERECHA DE
LA TRAQUEA.

Trdquea

2 Rev Peru Ginecol Obstet. 2022;68(1)



Serie de casos de arco aortico derecho: aproximacion diagnostica prenatal

FiGura 2. Caso 2. A: CORTE DE 3 VASOS TRAQUEA EN DONDE SE OBSERVA AORTA QUE PASA POR LA DERECHA DE LA TRAQUEA. B: CORTE DE 3 VASOS TRAQUEA
CON DOPPLER QUE FORMA CON EL DUCTUS ARTERIAL UNA U CON LA TRAQUEA EN EL CENTRO. C: VISION DE 4 CAMARAS CARDIACAS, DONDE SE OBSERVA MARCA-
DA DILATACION DE LA OREJUELA AURICULAR DERECHA.

;ﬂu‘feria pulmonar

Traquea - -

-
Izq Arco adrtico
L
Dilatacion
aneurismatica
de la orejuela

P

Auricula derecha

Ficura 3. Caso 3. A: CoRTE DE 3 VASOS TRAQUEA CON DOPPLER QUE FORMA CON EL DUCTUS ARTERIOSO UNA U CON LA TRAQUEA EN EL CENTRO. B: Re-
CONSTRUCCION cON STIC DE Los 3 VASOS TRAQUEA cON DorpLER. C: REconsTRUCCION cON STIC EN VISION SAGITAL DESDE LA IZQUIERDA, QUE MUESTRA LA
ENTRADA DEL DUCTUS ARTERIOSO EN EL ARCO AORTICO DERECHO SIN DIVERTICULO DE KOMMERELL VISIBLE.

Arteria pulmonar

) Arco adrtico derecho
Ductus arterioso

e

Traguea

Ductus arterioso Arco aortico derecho Ductus arterioso

izquierdo de la traquea. En cambio, el arco dere-  derecho, la posibilidad de un anillo vascular es
cho el arco adrtico estara del lado derechodela  minima, pero existe mayor asociacion a otras
traquea, mas cercano a la vena cava superior®.  cardiopatias. En cambio, si va del lado izquierdo
Es necesario determinar el lado por el cual va  (normal), existe mayor riesgo de formar un ani-
el ductus arterioso, dado que si esta del lado  llo vascular (alrededor de la traquea y eso6fago)
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Ficura 4. Caso 4. A: ReconsTRUCCION coN STIC DE LOS 3 VASOS TRAQUEA CON DOPPLER, MOSTRANDO LA FORMA EN U. B: ReconsTrRucciON con STIC
EN VISION FRONTAL DEL ARCO AORTICO DERECHO, DONDE SE OBSERVA UN PRIMER VASO QUE CORRESPONDE A LA CAROTIDA IZQUIERDA SEGUIDA DE LA CAROTIDA
DERECHA. C: RECONSTRUCCION cON STIC EN VISION POSTERIOR DEL ARCO AORTICO Y AORTA DESCENDENTE, QUE MUESTRA LA ENTRADA DEL DUCTUS ARTERIOSO
CON EL DIVERTICULO DE KOMMERELL VISIBLE, DE DONDE NACE LA ALSA.

Arteria subclavia izquierda aberrante
Carétida izquierda / Aorta derecha
-

Arteria pulmonar

Carétida derecha

Ductus arterioso Arco aortico derecho
Diverticulo de Kommerell

Ficura 5. Caso 5. A: CorTE DE 3 VASOS TRAQUEA CON DOPPLER QUE FORMA CON EL DUCTUS ARTERIOSO UNA U CON LA TRAQUEA EN EL CENTRO. B: VISION
CORONAL A NIVEL DE AORTA DESCENDENTE, DONDE SE LOGRA VER LA DILATACION DEL DIVERTICULO DE KOMMERELL AL INGRESO DEL DUCTUS EN LA AORTA Y COMO
NACE ALSA. C: ReconsTRUCCION cON STIC EN VISION POSTERIOR DEL ARCO AORTICO Y AORTA DESCENDENTE, QUE MUESTRA LA ENTRADA DEL DUCTUS ARTERIO-
SO CON EL DIVERTfCULO DE KOMMERELL VISIBLE, DE DONDE NACE LA ALSA.

- 1

A’ | Arteria pulmonar C Arteria subclavia

/ izquierda aberrante
Arco aortico

' / derecho
- 4 Arco adrtico
Ductus derecho
arterioso

Diverticulo de
Arteria Kommerell
subclavia
izquierda
aberrante

—

Diverticulo de +— Aorta descendente
Kommerell

y se vera la conformacion caracteristica de los  ciandose en todos ellos la caracteristica forma
vasos en forma de U (figuras 1C, 2A, 2B, 3C, 5A). de U del anillo vascular®. Asimismo, es necesa-
En nuestra serie, encontramos el arco ductal al ~ rio ampliar la evaluacion con la visualizacion del
lado izquierdo en todos casos estudiados, aso- nacimiento de los vasos aoérticos (el uso de Do-
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FIGURA 6. ALGORITMO PROPUESTO PARA LA EVALUACION INTEGRAL DE UN
ARCO AORTICO DERECHO FETAL.

Arco adrtico derecho

Sin malformacién cardiaca Malformacién cardiaca

Determinar lateralidad del ductus arterioso

Derecho: Mayor riesgo deJij EXdmMenes genéticos:
malformacién cardiaca [Ji§Mutacion 22q11.2
Cariotipo

Microarray

Izquierdo: menor riesgo de
malformacién cardiaca

Evaluacion de la anatomia de
vasos adrticos Vasos adrticos en espejo:
mayor riesgo de

malformacion cardiaca

Busqueda de arteria subclavia
aberrante y diverticulo
de Kommerell

Con malformaciones
extracardiacas:
Dimorfismo facial
Defectos del paladar
Evaluacion del timo
Malformaciones
nefrourolégicas y
gastrointestinales

Sin malformaciones
extracardiacas

Evaluacion al nacer por
cardiopediatra y control de
signos de anillo vascular

ppler es absolutamente necesario), centrandose
en la busqueda en ALSA (arteria que nace de la
parte descendente de la aorta cruzando por de-
tras del es6fago) y en presencia del diverticulo
de Kommerell (remanente del arco adrtico iz-
quierdo embrionario involucionado, donde dre-
na habitualmente el ductus arterioso en casos
de AAD o tiene su nacimiento la arteria subclavia
izquierda aberrante)® (figuras 4C, 5B y 5C). De
los 6 casos presentados en esta serie, en 4 de
ellos se logrd visualizar ALSA asociada en su na-
cimiento al diverticulo de Kommerell.

Existen hasta 5 variedades en el nacimiento de los
vasos de un AAD, pero son dos las mas importan-
tes en el feto™. La forma mas frecuente se carac-
teriza por presentar la arteria subclavia izquier-
da aberrante (ALSA) que nace del diverticulo de
Kommerell, con escasa asociacién a malformacio-
nes cardiacas afiadidas, pero que puede formar
anillo vascular sintomatico (figuras 4B, 4C, 5By C).
La segunda forma en frecuencia es la variante con
vasos adrticos en espejo, con una alta asociacion
a malformaciones cardiacas y poco riesgo de for-
mar un anillo vascular®. La evaluacién de ambas
variedades requiere gran experiencia del exami-
nador. Podria usarse también la reconstruccién
tridimensional vascular para un analisis mas de-
tallado, por medio de la spatio-temporal image co-
rrelation (STIC). Nosotros recomendamos revisar
el algoritmo publicado por Wang para profundizar
esta evaluacion®. Vigneswaran®, en una extensa
serie de casos de AAD aislado (138), refiere 70 fe-
tos con variante con vasos adrticos en espejoy 5
con ALSA. En contraposicién, los datos publica-
dos por Campanale™ (37 fetos) muestran 56% de
ALSAy solo un 10% de vasos aorticos en espejo.

Las malformaciones cardiacas asociadas fre-
cuentemente con AAD son las conotruncales,
dentro de ellas la tetralogia de Fallot (en espe-
cial la variante con agenesia de valvula pulmo-
nar); otros son los defectos septales y los iso-
merismos“&™. La serie de 98 casos publicada
por Miranda® grafica estos datos, encontrando
tetralogia 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”. En nuestra serie, en 2 de
los casos se evidenciaron anomalias cardiacas
asociadas, en ambos casos con isomerismo (ta-
bla 1).

La prevalencia de malformaciones extracardia-
cas asociadas a AAD esvariable; se reporta entre
14,6% y 31%°'2). Es necesario puntualizar que la
asociacién con malformaciones extracardiacas
eleva el riesgo de delecion 22g11.2M. Las carac-
teristicas extracardiacas que se deberia buscar
ante sospecha de 22q11.2 son los dismorfismos
faciales, malformaciones renales y la hipoplasia
de timo!"™. Para la evaluacion prenatal de la hi-
poplasia de timo recomendamos la técnica de
Chaoui (ratio timo/térax)¥. En concordancia a
esta prevalencia, en dos casos (40%) se eviden-
ciaron anomalias extracardiacas, presentando
el primer caso agenesia renal bilateral, mielo-
meningocele sacro y holoprosencefalia alobar;
mientras que en el segundo se hall6 fisura facial
bilateral, microftalmia unilateral y ventriculome-
galia severa. Ademas, se encontrd la hipoplasia
del timo en dos casos, pero no se realizd prue-
bas genéticas (tabla 1).

La asociacion de AAD con cromosomopatias
es del 9% globalmente; pero, si se conside-
ra Unicamente los casos sin cardiopatia ni
malformacion extracardiaca, disminuye al
4,6%2. Se recomienda el estudio de la de-
lecién del cromosoma 22q11.2 si el AAD se
asocia a otras cardiopatias (en especial, cono-
truncales: tetralogia de Fallot, tronco arterio-
so, coartacion de aorta), al encontrar un timo
ausente/hipoplasico y/o malformaciones ex-
tracardiacas (faciales, del paladar blando, re-
nales). Tal es asi que Zidere, en una serie de
75 casos con alta asociacion a cardiopatias,
encontro un 24% de prevalencia de delecidon
22q11.2®. Es distinto el caso al encontrar un
AAD ‘aislado’, donde la probabilidad es 4% a
8,5%, como lo muestran multiples series y
metanalisis“®1216),
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El prondstico a largo plazo en los casos sin otras
malformaciones esta determinado por la sinto-
matologia del anillo vascular; el cual se forma
por el arco adrtico 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
mayoria de los nifios afectados por anillos vas-
culares cursan asintomaticos, la incidencia en
los primeros afios de vida de sintomas respi-
ratorios o esofagicos en nifios con diagnostico
prenatal de AAD varia entre 13%y 25%“612'7, De
los 6 casos comunicados en nuestra serie, uno
de ellos termind en 6bito fetal, dos tuvieron una
muerte neonatal temprana, y a los otros tres
se les realizé seguimiento posnatal entre 3y 12
meses de vida, estando asintomaticos hasta la
fecha de esta publicacion (tabla 1).

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