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RESUMEN

Las lesiones vasculares de las arterias mayores en el térax han sido clasificadas
en 5 grupos principales: (1) doble arco aortico, (2) arco aortico derecho con
ligamento o conducto arterioso izquierdo persistente, (3) arteria subclavia
aberrante, (4) arteria pulmonar izquierda aberrante, y (5) arteria innominada de
localizacion anormal.

Entre las alteraciones del patrén de ramificacion del arco adrtico fetal se
encuentra el arco aértico izquierdo con arteria subclavia derecha aberrante como
la anomalia congénita mas comun del arco adrtico, 1 de cada 200 personas.

Se estudiaron en forma retrospectiva los expedientes de 29 pacientes con
arteria subclavia derecha aberrante en edad pediatrica, entre enero de 1992 a
diciembre 2012, obteniéndose las siguientes variables: edad de inicio de sintomas,
manifestaciones clinicas, defectos cardiovasculares asociados, método
diagndstico y abordaje quirdrgico.

Se encontr6 que el mayor numero de pacientes cursaba de forma
asintomatica, apareciendo Unicamente el 31% con sintomas durante el primer afio
de vida, haciéndose diagnostico en un 35% mediante cateterismo. Fue la
persistencia del conducto arterioso la cardiopatia mayormente asociada,
relacionandose también el sindrome de Down en un 21%. El tratamiento mas
utilizado (52% de los pacientes) fue el abordaje quirtrgico con seccién de la arteria
subclavia aberrante.

Es importante tomar en cuenta esta anormalidad vascular como sospecha
diagndstica en pacientes con sintomatologia durante la alimentacibn o con
dificultad respiratoria, con la finalidad de realizar un diagnéstico y manejo
adecuados, ya que la mayoria de estos pacientes son subdiagnosticados sin

pensar que la causa se trate de una malformacion vascular.

Palabras clave: lesiones vasculares, arco aortico, arteria subclavia derecha

aberrante.



ABSTRACT

Vascular lesions of the major arteries in the chest have been previously
classified into 5 groups: (1) double aortic arch, (2) right aortic arch with left
ligament or persistent ductus arteriosus, (3) aberrant subclavian artery, (4)
aberrant left pulmonary artery, and (5) abnormal localization innominate artery.

Among the changes the branching pattern of fetal aortic arch is the left aortic
arch with aberrant right subclavian artery as the most common congenital anomaly
of the aortic arch, which is seen in 1 in 200 people.

We studied retrospectively the records of 29 patients with aberrant right
subclavian artery in childhood, from January 1992 to December 2012,yieldingthe
following variables: age at onset, clinical manifestations, associated cardiovascular
defects, diagnosis and surgical approach method.

We found that most patients asymptomatic course, being only 31% of the
universe that began symptoms during the first year of life, with an incidental
diagnosis by 35% by catheterization. Patent ductus arteriosus was mostly
associated heart disease, so the Down syndrome by 21%. The most common
treatment (52% of patients) was the surgical approach with section of aberrant
subclavian artery.

It is important to consider this as a vascular abnormality suspected
diagnosis in patients with symptoms during feeding or breathing difficulties, in order
to make a diagnosis and appropriate management, since most of these patients
are undiagnosed without thinking that the cause in question of a vascular

malformation.

Key words: vascular lesions, aortic arch, aberrant right subclavian artery.



ANTECEDENTES

INTRODUCCION
Un anillo vascular se define como una anomalia del desarrollo de la aorta en la
cual la traquea y el es6fago se encuentran rodeados y comprimidos por la aorta y
estructuras vasculares relacionadas. Los anillos vasculares son resultado de una
anormalidad en la formacion y regresion de los arcos adrticos. Algunas otras
anomalias vasculares asociadas que involucran el arco aédrtico no forman
propiamente un anillo vascular; sin embargo, generan compresiéon de la via aérea
o el eso6fago, por lo que han sido agrupadas descriptivamente dentro del grupo de
este tipo de alteraciones.*

Los dos tipos mas comunes de anillos vasculares son el doble arco adrtico
y el arco aortico derecho con arteria subclavia izquierda aberrante y ligamento
arterioso izquierdo; constituyen entre el 85-95% de los casos. Los otros dos tipos
de anillos vasculares, extremadamente raros, son el arco aortico derecho con
disposicion en espejo de los vasos supraadrticos con respecto al arco adrtico
izquierdo y ligamento arterioso retroesofagico, y el arco aértico izquierdo con aorta
descendente y conducto arterioso derechos y arteria subclavia derecha
retroesofagica. Otras anomalias que producen sintomas pero no forman anillo
vascular completo incluyen la arteria subclavia derecha retroesofagica con aorta a
la izquierda y ligamento arterioso izquierdo y la arteria innominada anormalmente
localizada. La arteria pulmonar izquierda andmala o sling de la arteria pulmonar
representa el 10% de los casos, y aunque no esta asociada con el arco aortico o
sus ramas, se origina de una anormalidad del sexto arco branquial y produce un
anillo completo. *

Las anomalias en el desarrollo del arco adrtico suceden en 1 a 2% de la
poblacién, habitualmente como variantes de la normalidad. De forma menos

frecuente se asocian con anomalias congénitas, cardiacas o extracardiacas.*



Entre las alteraciones del patrén de ramificacién del arco adrtico fetal se
encuentra el arco aértico izquierdo con arteria subclavia derecha aberrante como
la anomalia congénita mas comun del arco aortico (Figura 1), lo cual se observa

en 1 de cada 200 personas (0.5% de la poblacién). ® 3*

Figura 1. Arteria subclavia derecha aberrante.

La arteria subclavia derecha aberrante, también conocida como arteria
lusoria, fue descrita por primera vez por Bayford®’ en 1794 en una mujer de 62
afios de edad quien muri6é después de afios de padecer disfagia.

Esta anomalia se manifiesta como un arco adrtico con cuatro vasos
supraadrticos que de proximal a distal son: la arteria carétida derecha, la arteria
carGtida izquierda, la arteria subclavia izquierda y una arteria subclavia derecha
aberrante, proxima al ductus arterioso. Desde su origen, la arteria subclavia
derecha aberrante prenatal sigue un trayecto oblicuo por detras del es6fago y la
traquea, desde el lado izquierdo del térax fetal hacia el miembro superior derecho,

al que irriga (Figura 2). 2

Figura 2. Anatomia del arco aértico y de la salida de los troncos supra adrticos.

A) Ramificacion normal del arco aértico. De proximal a distal puede observarse la salida del tronco braquiocefalico derecho,
la arteria carétida izquierda y la subclavia izquierda. La arteria subclavia derecha se muestra en su posicion normal, como
rama del tronco braquiocefalico derecho.

B) Esquema anatdémico del trayecto del arco adrtico izquierdo con arteria subclavia derecha aberrante. El arco adrtico
izquierdo proporciona cuatro troncos supra aoérticos en lugar de tres. El mas distal corresponde a la arteria subclavia
derecha aberrante prenatal que irriga el miembro superior derecho en un trayecto posterior a la traquea y al eséfago.

a4



EMBRIOPATOLOGIA.

En el patron normal del arco aortico, la arteria subclavia derecha nace de la arteria
innominada. En una variante rara, este vaso nace independientemente como un
cuarto vaso del arco adrtico, cruzando detras de la trdquea y luego pasando por
enfrente hacia el hombro derecho. El curso anémalo ha resultado en una variante
que ha sido llamada “arteria subclavia derecha aberrante”. ’

El origen de esta cardiopatia es producida por las interrupciones del cuarto
arco aortico y el conducto arterioso derecho fetal. De acuerdo a este modelo, la
arteria subclavia derecha aberrante tendria que estar localizada en la region distal
en lugar de encontrarse al nivel del conducto o ligamento arterioso. *

Embriolégicamente, en pacientes con arco aértico izquierdo, una arteria
subclavia aberrante resulta de la resorcion del cuarto arco faringeo derecho. Por
tanto, la arteria subclavia derecha pierde su conexién con la arteria innominada y
nace de la aorta descendente, a menudo de un remanente de la aorta dorsal
derecha persistente, llamado diverticulo de Kommerell. En el arco aodrtico
interrumpido, se ha demostrado que la obliteracion del cuarto arco faringeo
izquierdo resulta en una interrupcion tipo B (el segmento entre la subclavia
izquierda y la arteria carétida comun izquierda en el arco izquierdo). La
degeneracion de la arteria del cuarto arco faringeo derecho se asocia
frecuentemente con el mismo suceso del lado contralateral. *” Esta tendencia a la
involucion bilateral de los cuartos arcos explica la alta incidencia de arteria

subclavia aberrante en pacientes con interrupcién del arco aértico tipo B.

PRESENTACION CLINICA.

Aproximadamente en uno de cada doscientos fetos se diagnostica arteria
subclavia derecha aberrante de forma aislada. Pese a los amplios limites de
incidencia de la arteria subclavia derecha aberrante, de acuerdo con lo publicado,
es posible que en la poblacién general su incidencia esté subestimada, debido a
que al ser excepcional suele ser asintomatica. La clinica habitual, en los casos
sintomaticos, es secundaria a la compresiéon tragueal o esofagica, con dificultad

respiratoria o disfagia. *



Los pacientes que presentan esta anormalidad vascular pueden presentar
compresion tragueoesofagica. Dentro de los sintomas y signos se incluyen
estridor, dificultad respiratoria, disfagia o dificultad para la alimentacion e
infecciones respiratorias recurrentes. Pacientes con anillo vascular completo
usualmente son sintomaticos desde el nacimiento. No obstante, la mayoria de los
pacientes con arteria subclavia derecha aberrante son asintomaticos. Si se

vuelven sintomaticos, tienden a presentarse de forma tardia en la vida. %

DIAGNOSTICO.
Diagndstico prenatal.

En los fetos sin anomalias cromosomicas ni cardiacas, la frecuencia de arteria
subclavia derecha aberrante es de 0.5 a 1.5%. Sin embargo, en la ultima década,
la importancia del hallazgo ecografico prenatal de la arteria subclavia derecha
aberrante prenatal reside en su asociacion con cromosomopatias o cardiopatias
congeénitas, especialmente con la trisomia 21 y la microdelecion 22q11 (sindrome
de Di George), y otros sindromes genéticos asociados con anomalias del arco
aortico.

La exploracion de la arteria subclavia derecha permite diagnosticar el origen
anémalo de dicho vaso en los casos de arteria aberrante prenatal.
El diagndstico de arteria subclavia derecha aberrante se basa en la metodologia
descrita por Chaoui. Tras obtener un corte axial del torax fetal, a nivel del plano de
tres vasos-traquea, se logra visualizar la salida de un tronco vascular desde el
arco aértico, proxima a la unién de éste con el ductus arterioso y con un trayecto
gue, de izquierda a derecha, discurra posterior a la traquea en direccion al hombro

derecho fetal. ®



Diagndstico postnatal.

La aparicion de molestias subxifoideas inespecificas, asi como la dificultad durante
la alimentacién, ha motivado a pensar en la
posibilidad de la presencia de arteria subclavia
derecha aberrante. El estudio o abordaje de esta
alteraciéon se inicia con la realizacion de una
esofagograma con bario, en donde es posible
demostrar la presencia de una muesca posterior de

forma céncava en la porcién media del es6fago. **

(Figura 3) Figura 3. Esofagograma baritado.

Asi mismo, es posible realizar un ecocardiograma bidimensional, en la cual
al observar en una proyeccion supraesternal en un corte longitudinal del arco, un
arco aoértico izquierdo del que nacen cuatro troncos supra aorticos en el siguiente

orden: arteria carGtida comun derecha
(ACCD), arteria carétida comun izquierda
(ACCI), arteria subclavia izquierda (ASI) y
arteria subclavia derecha aberrante (ASDA).
12 (Figura 4).

Figura 4. Ecocardiograma bidimensional en proyeccion
supraesternal. Se visualizan cuatro troncos supra aorticos.

Los nifios que se presentan con sintomas respiratorios como estridor,
apnea, cianosis, o infeccion recurrente deben ser estudiados mediante tomografia
axial computarizada o bien mediante imagen de resonancia magnética para la
evaluacion de la probable compresion extrinseca de la via aérea. ®

En los pacientes en quienes se corrobora la compresion de la trdquea, ésta
se encuentra al nivel en que la arteria subclavia derecha aberrante cruza la regiéon

posterior de la misma (Figura 5). ®
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Figura 5. Arco adrtico izquierdo con arteria derecha subclavia aberrante
causando compresion de la via aérea.

A. IRM en corte axial T1 que muestra arco aodrtico izquierdo (A) y el origen
de la arteria subclavia derecha aberrante (cabeza de flecha). La
traquea comprimida (flecha).

B. IRM en corte axial T1 que muestra una compresién mas marcada de la
traquea (flecha) al nivel de la arteria subclavia derecha aberrante
(cabeza de flecha).

C. Vista endoscopica a nivel de la trdquea que muestra la compresion
extrinseca posterior (flechas) por la arteria subclavia derecha
aberrante.

Asi mismo, en la reconstruccién tridimensional en la proyeccion oblicua-lateral
izquierda (panel superior derecho) se observaba el
nacimiento independiente de los cuatro troncos siendo
la arteria subclavia derecha aberrante el Ultimo vaso
gue emerge del arco. Este vaso aberrante (flecha)
nace del segmento posteroinferior del arco aortico
distal y cruza hacia el brazo derecho posterior a la

traquea (panel inferior derecho). *? (Figura 6).

Figura 6. Tomografia espiral computarizada (reconstruccion tridimensional en
proyeccion oblicua lateral izquierda). Se observan cuatro troncos supra adrticos
independientes naciendo del cayado, siendo el Ultimo vaso la arteria subclavia
derecha aberrante (flecha).

ANOMALIAS ASOCIADAS.

El sindrome de Down ha sido asociado con varias alteraciones en diferentes
sistemas organicos. Problemas durante la alimentacion son frecuentes en nifios
con éste sindrome y pueden ser causados por defectos asociados, incluyendo
defectos congénitos cardiacos (presentes en 40-60% de estos pacientes),
defectos gastrointestinales o alteraciones enddcrinas. En la ausencia de estas

condiciones asociadas, los problemas de alimentacion pueden ser atribuidos a
]



hipotonia generalizada. Sin embargo, una arteria subclavia derecha aberrante, una
anomalia vascular rara y una causa inusual de problemas para el paso de
alimentos sélidos a través del eséfago, ha sido recientemente comentado como de
presentacion frecuente en pacientes con sindrome de Down. Este conocimiento es
de suma importancia cuando se evalian problemas de alimentacion en pacientes
con trisomia 21. =2

Aunque no se ha comprobado la asociacion entre la arteria aberrante
prenatal aislada y la microdelecion del cromosoma 22qll, su deteccién en
cardiopatias conotruncales es el marcador mas importante de esta alteracion
genética, por lo que se recomienda su estudio.’

La asociacion de arco aortico interrumpido tipo B con arteria subclavia
derecha aberrante ha sido reconocida, aunque su prevalencia en comparacion con
otros tipos de defectos cardiacos congénitos no ha sido estudiada. La asociaciéon
mas conocida con arteria subclavia aberrante es la tetralogia de Fallot con una
arteria subclavia derecha aberrante y fue comentada por Blolock'® en 1948. La
arteria subclavia aberrante es rara en paciente con transposicion clasica de las
grandes arterias y doble via de salida del ventriculo derecho sin obstruccién
izquierda.

Las lesiones obstructivas del corazén izquierdo no se asocian de forma
frecuente a la presencia de arteria subclavia aberrante. El defecto de la tabicacion
atrioventricular se ha asociado con arteria subclavia derecha aberrante de forma
frecuente en pacientes con arco aortico izquierdo. Asi mismo, el isomorfismo no
ha sido comunmente asociado con arteria subclavia aberrante y se ha comentado

una prevalencia del 1% de todos los pacientes.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL.
Dentro de los diagndsticos diferenciales de esta patologia podemos encontrar:

Arco adrtico izquierdo con aorta descendente y ligamento arterioso a la derecho.

En esta malformacién, los vasos supraadrticos se originan de la siguiente manera:
primero arteria carétida comun derecha y luego carétida comdn y subclavia

izquierdas. La subclavia derecha surge de la aorta descendente, la cual tiene un



trayecto a la derecha de la columna, en este caso el conducto arterioso tiene como
origen la base de la subclavia derecha y se une a la rama pulmonar derecha.

Arteria innominada anémala. La arteria innominada tiene un origen mas distal y a

la izquierda de su posicidon normal y comprime la traguea anteriormente. Puede
producir sintomas de compresiéon de la via aérea; sin embargo, hasta en el 90%
de los casos donde se presentan sintomas por compresion traqueal producida por
la arteria innominada, esta ultima tiene origen angiografico normal.

Arteria pulmonar izquierda anémala o sling pulmonar. La arteria pulmonar principal

izquierda se origina de la arteria pulmonar derecha, rodea la traquea distal y por lo
tanto cursa entre la trdquea y el eséfago hasta llegar al pulmén izquierdo. La
arteria pulmonar izquierda actlia como un cabestrillo que aplica presion sobre el
bronquio principal derecho y la porcién inferior y derecha de la trAquea. El
ligamento arterioso pasa posteriormente, del origen de la arteria pulmonar derecha
a la aorta, creando un anillo vascular alrededor de la traquea, pero no del eséfago.

Arco adrtico cervical. En esta anomalia, el arco aértico se encuentra por arriba del

nivel de la clavicula (a nivel del cuerpo vertebral cervical). La variante mas comun
consiste en un arco adrtico derecho que desciende a la derecha a nivel del cuerpo
vertebral, donde cruza detras del eséfago a la izquierda y da origen a la subclavia
y el conducto arterioso. Solo la mitad de los pacientes tienen sintomas, y se puede

presentar como una masa pulsétil en el cuello.®

TRATAMIENTO.

La arteria subclavia aberrante es una anomalia congénita rara que usualmente no
produce sintomatologia. Sin embargo, los pacientes sintomaticos requieren
intervencién quirdrgica.

Cuando el tratamiento quirdrgico esta indicado, se debe tener
consideracion en el restablecimiento del flujo anterégrado hacia la arteria
subclavia derecha, lo cual evita sacrificar el flujo sanguineo directo hacia el brazo
derecho. Muchas técnicas quirdrgicas, como la esternotomia media, toracotomia
izquierda y derecha, asi como la incision supraclavicular, han sido utilizadas para

cumplir este objetivo. %
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Gross®® en 1946, realiz6 la primera cirugia correctiva para esta anomalia.
En un inicio, el tratamiento para la subclavia derecha aberrante consistia en la
ligadura de este vaso. Sin embargo, el objetivo de la cirugia es el de mejorar la
sintomatologia causada por la arteria aberrante y restaurar la circulacion. Ya que
en reportes previos, se habian informado casos de isquemia incluso en correccién
quirdrgica abierta, el restablecimiento de flujo sanguineo en la cirugia inicial, ya
sea por reimplantacibn o por desvio de flujo es lo que se ha recomendado.
Aunque existen algunos reportes de procedimientos exitosos con la oclusion
endovascular de la arteria subclavia derecha aberrante®®, esta opcién parecer ser
valida en el tratamiento de los pacientes que a edad temprana ya presentan
sintomatologia y no son candidatos para cirugias mayores. Este abordaje permite
la correcta movilizacion y seccién de la arteria subclavia derecha aberrante sin
dejar un mufién largo y ademas anastomosarla a la arteria carétida ipsilateral.*

La técnica quirdrgica en pacientes pediatricos es la siguiente: se inicia el
abordaje a través de una toracotomia anterolateral derecha en el cuarto espacio
intercostal. Los nervios vago y laringeo recurrente son identificados y preservados.
El vaso andmalo se identifica y se diseca desde su posicidon retroesofagica y

posteriormente se secciona de su origen en
el arco adrtico. Después de su seccion, el
cabo proximal se retrae hacia la region
anterior del esofago y finalmente se
anastomosa a la arteria carotida derecha

(Figura 7). %

Figura 7. Vista transquirargica de la arteria subclavia derecha
aberrante (clipada).

1M1



PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

El origen de esta cardiopatia es producida por las interrupciones del cuarto arco
aortico y el conducto arterioso derecho fetal. De acuerdo a este modelo, la arteria
subclavia derecha aberrante tendria que estar localizada en la regiéon distal en
lugar de encontrarse al nivel del conducto o ligamento arterioso. *

La arteria subclavia derecha aberrante es una anomalia vascular rara que
llega a producir dificultades en la deglucién y en la alimentacién como tal en 20%
de los pacientes, esto causado por compresién dorsal del esofago por la arteria
anémala. '* Los pacientes que presenta esta anormalidad vascular pueden
presentar compresion traqueoesofagica. Dentro de los sintomas y signos se
incluyen estridor, dificultad respiratoria, disfagia o dificultad para la alimentacion e
infecciones respiratorias recurrentes.?

Desde los primeros trabajos de Chaoui hasta los mas recientemente
publicados por Borenstein, se ha establecido una asociaciébn media de arteria
subclavia derecha aberrante prenatal con trisomia 21 del 30%.°> Reportes
recientes enfatizan la alta prevalencia de arteria subclavia aberrante en pacientes
con delecién del cromosoma 22g11. Fue sugerido incluso que la presencia de una
arteria subclavia aberrante puede ser el marcador anatomico mas importante de la
delecion 22911 sin tomar en cuenta la lateralidad del arco, no solo en pacientes
con anormalidades conotruncales, sino también en pacientes con anormalidades
aisladas del arco aértico.** **

La arteria subclavia aberrante es una anomalia congénita rara que
usualmente no produce sintomatologia. Sin embargo, existe un gran namero de
pacientes quienes cursan con sintomas durante la alimentacion o bien con datos
de dificultad respiratoria, los cuales son catalogados dentro de una infinidad de
diagndsticos, recibiendo tratamientos que en ningln momento consiguen mitigar
esta sintomatologia, ya que en un gran numero se trata de pacientes con
anomalias vasculares a nivel del arco aodrtico siendo la presentacion mas
frecuenta la anomalia a nivel de la arteria subclavia derecha. Esto por esto que

nos interes6 conocer la presentacion clinica de la arteria subclavia derecha
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aberrante en los pacientes en edad pediatrica en el Instituto Nacional de
Cardiologia “Ignacio Chavez”.

JUSTIFICACION

En la dltima década, la importancia del diagndéstico prenatal de la arteria subclavia
derecha aberrante reside en su asociacion con cromosomopatias o cardiopatias
congénitas, especialmente con la trisomia 21 y la microdelecion 22qll, y otros
sindromes genéticos asociados con anomalias del arco aértico. 2

El sindrome de Down ha sido asociado con varias alteraciones en
diferentes sistemas organicos. Problemas durante la alimentacion son frecuentes
en niflos con éste sindrome y pueden ser causados por defectos asociados,
incluyendo defectos congénitos cardiacos, defectos gastrointestinales o
alteraciones enddcrinas. Sin embargo, una arteria subclavia derecha aberrante,
una anomalia vascular rara y una causa inusual de problemas para el paso de
alimentos sélidos a través del eséfago, ha sido recientemente comentado como de
presentacion frecuente en pacientes con esta cromosomopatia.

La aparicion de molestias subxifoideas inespecificas, asi como la dificultad
durante la alimentaciébn en pacientes que se encuentran en edad pediatrica,
pudieran orientar a diversas etiologias como causales de dicha sintomatologia. No
obstante, en los Ultimos afios, esta presentacion ha motivado a pensar en la
posibilidad diagnéstica de arteria subclavia derecha aberrante.

Por esta razon, el enfoque principal se da hacia esta patologia,
enfermedades asociadas y sus complicaciones mas frecuentes, tratando con esto
de tener una vision general acerca del cuadro fisiopatolégico para la adquisicion
del conocimiento basico para el diagndstico y el tratamiento de la subclavia
derecha aberrante.

Este trabajo permite una visibn mas integral del paciente con arteria
subclavia derecha aberrante y tener mas elementos para una mejor atencién
médica, sobre todo tomando en cuenta la asociacion tan directa con cardiopatias
congénitas y ademas el numero alto de casos que son subdiagnosticados incluso

orientandose el diagnéstico como reflujo gastroesofagico.
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OBJETIVO GENERAL

é Presentar la experiencia sobre la presentacion clinica, el manejo médico y
quirargico en pacientes menores de 18 afios con arteria subclavia derecha
aberrante en los ultimos 20 afios en el Instituto Nacional de Cardiologia

“Ignacio Chavez”.

OBJETIVOS ESPECIFICOS

é Conocer la edad mas frecuente en que se inicia la sintomatologia en
pacientes con diagnostico de arteria subclavia derecha aberrante asi como
el cuadro clinico presentado por estos pacientes.

¢ Identificar los sindromes y las anomalias congénitas cardiacas mayormente
asociadas a la presencia de arteria subclavia derecha aberrante.

é Conocer el método diagndstico que mas se utiliza para el diagnéstico de
arteria subclavia derecha aberrante.

¢ Identificar el abordaje quirtrgico més utilizado en pacientes con diagnostico

de arteria subclavia derecha aberrante.
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METODOLOGIA DE LA INVESTIGACION
DISENO DEL ESTUDIO.

El estudio que se realizé es una investigacion de tipo Retrospectivo, Descriptivo.
Se revis6 la base de datos del Instituto Nacional de Cardiologia de forma
retrospectiva, analizando los expedientes de 29 pacientes con diagndstico de
arteria subclavia derecha aberrante en edad pediatrica, en el periodo de enero de
1992 a diciembre de 2012.

Incluimos a pacientes en edad pediatrica (desde neonatos hasta 18 afios de
vida), los cuales se dividieron en dos grupos: en el primero, los menores de un afio
de edad; en el segundo, pacientes mayores de un afio de edad al momento del
diagndstico. Los criterios de exclusion fueron: pacientes mayores de 18 afios de
edad, pacientes portadores de arteria subclavia izquierda aberrante y pacientes
con anillo vascular completo.

A la poblacion en estudio se le analizaron las siguientes variables de forma
descriptiva:

1. Frecuencia. Se determinara de acuerdo al numero de casos de pacientes
con arteria subclavia derecha aberrante evaluados en el servicio de
cardiologia pediatrica del Instituto Nacional de Cardiologia “Ignacio Chavez”
en el periodo que abarca de enero de 1992 a diciembre de 2012,
obteniéndose directamente de los expedientes clinicos.

2. Distribucion. Se determinara de acuerdo al nimero de casos de arteria
subclavia derecha aberrante repartidos por sexo, conociendo asi también la
incidencia mas alta con respecto al sexo; obteniéndose éstos datos
directamente de expedientes clinicos.

3. Sintomatologia. Se determinara de acuerdo a los sintomas mas frecuentes
encontrados en los pacientes con arteria subclavia derecha aberrante,
ademas de reportar la edad de inicio de dicha sintomatologia, basandose
en el expediente clinico.

4. Defectos asociados. Se determinard de acuerdo a las anomalias
intracardiacas y sindromes asociados a la presencia de arteria subclavia
derecha aberrante, obteniéndose respecto a los datos clinicos presentados

por el paciente.
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5. Método diagnéstico. Se determinara el método mayormente utilizado para
establecer el diagnéstico de arteria subclavia derecha aberrante,
basandose en el expediente clinico.

6. Abordaje quirdrgico. Se conocera de acuerdo al tipo de procedimiento
quirargico utilizado para correccion de la arteria subclavia derecha
aberrante. Se analizara con respecto a los datos que arroje la historia

clinica.

ANALISIS ESTADISTICO.

En cuanto al andlisis estadistico, las variables cualitativas se presentan como

frecuencia de forma tal que se trata de un analisis estadistico de tipo descriptivo.

ETICA.
Los aspectos éticos de la presente investigacion se han establecido en los

lineamientos y principios generales que el Reglamento de la Ley General de Salud
en Materia de Investigacion para la Salud se refiere (publicado en el Diario Oficial
de la Federacién el 7 de febrero de 1984), dando cumplimiento a los articulos 13
y14 (fraccion 1, 11, 11, IV, V, VII, VIII) del TITULO SEGUNDO correspondiente a los
aspectos éticos de la investigacion en seres humanos. De acuerdo al articulo 17
de este mismo titulo, el presente trabajo de investigacion se considera una
INVESTIGACION CON RIESGO MINIMO, por lo que de acuerdo al articulo 23, en
el caso de este tipo de investigaciones, la comision de ética por razones
justificadas, podra autorizar que el consentimiento informado se obtenga sin
formularse por escrito y tratandose de este tipo de investigacién podra dispensar
el investigador la obtencion del conocimiento informado ya que Unicamente se
trata de revision de expedientes clinicos. De cualquier manera, se mantendra
discrecion en el manejo de la informacién y el anonimato de los médicos y los

pacientes.
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RESULTADOS

Se revis6 la base de datos del Instituto Nacional de Cardiologia de forma
retrospectiva en donde se analizaron los expedientes de 29 pacientes en edad
pediatrica con diagnéstico de arteria subclavia derecha aberrante, durante el
periodo de enero de 1992 a diciembre de 2012.

Dentro del estudio, incluimos a pacientes en edad pediatrica (desde
neonatos hasta 18 afnos de vida), los cuales se dividieron en dos grupos: en el
primero, los menores de un afo de edad; en el segundo, pacientes mayores de un
afo de edad al momento del diagnostico.

De los pacientes analizados, se encontr6 que 10 pacientes, lo cual
representd el 34%, fueron del sexo masculino y 19 pacientes (66%) del sexo
femenino (Gréafico 1). La edad de presentacion de la sintomatologia vario, teniendo
como rango desde el nacimiento hasta los 11 afios de vida; de éstos 9 pacientes
(representado por el 31%) del total del universo, iniciaron sintomatologia en el
primer afio de vida (Gréfico 2), la cual se presenté en su mayor frecuencia como
disfagia en 5 de ellos, y en segundo lugar estridor laringeo en Unicamente 4 de
ellos (Grafico 3). Ningun paciente inicié sintomatologia después del primer afio de
vida. Asi mismo 20 pacientes, lo cual represento el 69% del total, tuvieron un
curso asintomético.

El diagndstico en nuestro estudio se llevé a cabo en un 35% mediante
cateterismo como principal herramienta diagnéstica lo cual fue en 10 pacientes,
siguiendo en orden de frecuencia la tomografia en 6 pacientes representado
como el 20% del total como método diagndstico de esta patologia. Asi también se
utilizaron  diferentes métodos diagnésticos como fueron la  serie
esofagogastroduodenal en 4 pacientes (13.7%) y Unicamente se identificaron a
dos pacientes con ecocardiograma y broncoscopia cada uno, representando el
1.5% del total de pacientes estudiados. (Grafico 4).
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Las anomalias congénitas cardiovasculares asociadas se documentaron en
28 pacientes, siendo el 96,5% del total de pacientes, siendo en orden de
frecuencia las siguientes cardiopatias:

« Persistencia de conducto arterioso en 9 pacientes, representando el
31%.

» Comunicacion interventricular en 8 pacientes, representando el 28%
del total de pacientes.

» Coartacion de aorta en 6 pacientes, siendo el 21%.

e Comunicacién interauricular en 5 pacientes, representado por el
17% del universo de pacientes.

También se report6 como asociacion a la arteria subclavia derecha
aberrante en orden decreciente, la Tetralogia de Fallot, atresia pulmonar, el
defecto de la tabicacion atrioventricular y la interrupcion del arco aértico en 2
pacientes y trasposicion de grandes arterias en uno, lo cual representd el 7% y
3.5%, respectivamente del total de los pacientes estudiados.

Solo en un paciente no se documento la presencia de cardiopatia congénita
asociada (Grafico 5).

En este estudio, los sindromes que se encontraron con mayor asociacion a
la arteria subclavia derecha aberrante fueron el Sindrome de Down, reportandose
dicha relacion en 6 pacientes, lo cual representé el 21% del total de nuestro
universo. Asi también, se encontré que la relacion con el sindrome de delecién del
cromosoma 22qll y con el sindrome de Marfan se encontré Unicamente en 1
paciente cada uno, lo cual representd el 3% del total de pacientes (Grafico 6).
Ademas, se encontrdé una asociacion con arco aértico a la derecha en un solo
paciente de los 29 estudiados, siendo la mayor relaciéon con arco adrtico izquierdo
(Grafico 7).
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Del total de pacientes evaluados, el abordaje quirargico fue elegido como
tratamiento en 15 pacientes, lo que representd el 52% del total, siendo elegido el
manejo conservador en 14 pacientes, representando una frecuencia del 48%.

Dentro del abordaje quirargico elegido, la principal técnica utilizada fue la
seccion de la arteria subclavia derecha aberrante en 10 de nuestros pacientes lo
cual representod el 67%, y en segundo lugar se realiz6 ligadura de la misma en 5
de los pacientes lo cual represent6 el 33% (Gréfico 8).

De los pacientes estudiados, tres pacientes fallecieron, lo cual represent6
casi el 10% del total de pacientes. Cabe mencionar que los tres pacientes finados
cursaban ademas con cardiopatias congénitas complejas como transposicion de
grandes arterias, defecto de la tabicacién atrioventricular y atresia pulmonar, lo
cual traduce que la causa de fallecimiento no fue la presencia de arteria subclavia
derecha aberrante (Gréfico 9).

Actualmente se encuentran bajo seguimiento por la consulta externa de
cardiopediatria 26 pacientes lo cual representa el 89.6% del total, los cuales se
encuentran en clase funcional | y Il (NYHA y modifiacada por Ross), éstos,
ademas, se encuentran actualmente sin presencia de sintomas de dificultad

respiratoria o para deglucion (Grafico 10).
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DISCUSION

El arco aodrtico izquierdo con subclavia derecha aberrante es la anomalia
mas frecuente del arco aodrtico; ocurre en el 0.5% de la poblacion. La arteria
subclavia derecha no se origina del tronco braquiocefalico, sino de la aorta
descendente, y sigue un curso retroesofagico. Esta anomalia resulta de la
regresion temprana del cuarto arco adrtico derecho. La mayoria de los pacientes
se encuentran asintomaticos pero pueden referir disfagia. *2

En este estudio se encontr6 que el 69% del universo cursé de forma
asintomatico, siendo Unicamente 9 pacientes, lo cual representd el 31% del total,
guienes habian iniciado con sintomatologia durante la alimentacién (disfagia), esto
principalmente durante el primer afio de vida (Ver Tabla y Grafico 2 y 3). De forma
similar se ha reportado en la literatura ya existente, que los pacientes con anillo
vascular completo usualmente son sintomaticos desde el nacimiento. No obstante,
la mayoria de los pacientes con arteria subclavia derecha aberrante son
asintomaticos.  En un articulo publicado en el afio 2008 por Roofthooft se
comentd que Unicamente el 20% de los pacientes con diagndstico de arteria
subclavia derecha aberrante cursaban con dificultad a la deglucion y en la
alimentacion, esto siendo causado por compresion dorsal del eséfago por la
arteria andmala, por lo que se confirmaba que la mayoria de los pacientes tenia un
curso asintomaético.

En la presente investigacion, se encontr0 que el estudio mayormente
utilizado para diagnéstico de arteria subclavia derecha aberrante fue en un 35% el
cateterismo cardiaco (Ver Tabla y Gréfico 4). A diferencia de lo encontrado en
nuestro estudio, se comento en un estudio realizado por el Colegio Médico de
Wisconsin llevado a cabo del 2001 al 2003, que los estudios mas utilizados para el
diagnostico de arteria subclavia derecha aberrante fueron la tomografia axial
computarizada y el estudio de resonancia magnética. *

En este estudio se encontré que el sindrome mayormente asociado con la
arteria subclavia derecha aberrante fue el Sindrome de Down en un 21% lo cual

fue representado por 6 pacientes.
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Asi mismo, reportamos que en pacientes con delecion del cromosoma
22911 y sindrome de Marfan Unicamente se encontro relacion con la anomalia en
la arteria subclavia derecha en un 3% de todos los pacientes lo cual fue
representado en 1 paciente por cada uno. (Ver Tablay Gréfico 6). En relacion a lo
gue reportamos en nuestro estudio, podemos corroborar lo que se ha encontrado
desde los primeros trabajos de Chaoui hasta los méas recientemente publicados
por Borenstein, en donde se ha establecido una asociacion media de arteria
subclavia derecha aberrante con trisomfa 21 del 30%.° No obstante, se han
comentado reportes recientes en donde se ha enfatizado la alta prevalencia de
arteria subclavia aberrante en pacientes con delecion del cromosoma 22g11. Fue
sugerido incluso que la presencia de una arteria subclavia aberrante puede ser el
marcador anatdmico mas importante de la delecién 22g11 sin tomar en cuenta la
lateralidad del arco, no solo en pacientes con anormalidades conotruncales, sino
también en pacientes con anormalidades aisladas del arco aértico.'* * A
diferencia de esto, en nuestro estudio encontramos una pobre relacion de la
arteria subclavia derecha aberrante con los pacientes que eran portadores de
deleciébn del cromosoma 22qgll. Asi mismo, no se habia informado de la
asociacion con pacientes con sindrome de Marfan, lo cual se reporta en este
estudio en el 3% de nuestros pacientes en estudio, si bien no es un numero
sobresaliente, se reconocera a partir de ahora este vinculo.

Encontramos que la cardiopatia mayormente asociada con este defecto fue
la persistencia del conducto arterioso en un 31% lo cual esta representado en 9 de
los pacientes estudiados. Esto difiere totalmente a lo reportado en estudios previos
reportados en donde la cardiopatia asociada mas conocida con arteria subclavia
aberrante es la tetralogia de Fallot y fue comentada por Blolock™® en 1948. Asi
mismo, Pattinson?® y Emanue'®* reportaron una incidencia del 16% basada en

series de 43 casos. En un estudio de autopsias, Zapata y col®

, comentaron una
incidencia de 5% en 355 especimenes con esta asociaciéon. Mas recientemente,
Nakajima y cols?, reportaron una prevalencia del 5%, con una mayor prevalencia
del 16% de tetralogia de Fallot con atresia pulmonar.

La prevalencia de arteria subclavia aberrante en pacientes con Fallot en el

estudio publicado por Ramaswamy'® en el 2008 fue similar al 8%. Nosotros
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encontramos esta asociacion Unicamente en dos pacientes, lo cual represento el
7% de todos los pacientes evaluados, esto como ya comentamos previamente
difiere de lo encontrado en series previas. Igualmente, en nuestro estudio
reportamos que las lesiones obstructivas izquierdas (coartacion de aorta) fueron
encontradas en 6 pacientes, lo cual represento el 21% del total del universo,
siendo la tercer cardiopatia mayormente asociada a la arteria subclavia derecha
aberrante lo cual concuerda con el estudio de Ramaswamy'®, en donde las
lesiones obstructivas izquierdas fueron de las lesiones intracardiacas, las
segundas mas frecuentes en pacientes con arco aortico izquierdo y arteria
subclavia derecha aberrante. Sin embargo, Zapata y cols?’., encontraron que las
lesiones obstructivas a este nivel eran encontradas Unicamente en solo 2% de los

pacientes con estas caracteristicas. Sin embargo, Ho y col*

, encontraron una
prevalencia del 8% en 87 pacientes con sindrome de Turner, una condicién bien
conocida en cuanto a su asociacidbn con lesiones obstructivas del corazén
izquierdo. (Ver Tabla y Gréfico 5).

La arteria subclavia aberrante es una anomalia congénita rara que
usualmente no produce sintomatologia. Sin embargo, los pacientes sintomaticos
requieren intervencion quirdrgica. En nuestro estudio se encontr6 que 15
pacientes, representados por el 52% de todos los pacientes fueron llevados a
tratamiento quirdrgico manejadndose de forma conservadora los demés pacientes,
siendo la técnica mayormente utilizada la seccion de la arteria subclavia derecha
aberrante en un 67% (10 pacientes) y en segundo lugar la ligadura de la misma en
5 pacientes lo cual representé el 33%. (Ver Tabla y Grafico 8). En el estudio
realizado por Yuksel Atay y cols?®, los pacientes fueron tratados de forma exitosa
con la seccién de la arteria subclavia derecha aberrante y la reimplantacion de la
misma a la arteria cardtida comun derecha o a la aorta descendente, sin
reportarse morbilidad o mortalidad quirdrgica tardia. Asi también, en la publicacién
de series de casos mas grande que existe, Kieffer y cols*’, incluyeron 33 casos
con diferentes estrategias terapéuticas, reportando como la técnica mas utilizada
la seccion de la arteria subclavia derecha aberrante. Esto pues concuerda con lo
gue reportamos en nuestro estudio, apoyando lo informado en literatura ya

publicada.
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CONCLUSIONES

La experiencia que hemos tenido en el Instituto Nacional de Cardiologia “Ignacio
Chavez” en cuanto al diagnéstico y manejo de los pacientes con arteria subclavia
derecha aberrante es basta, ya que en los ultimos 20 afios, han sido 29 pacientes
los evaluados con esta patologia, tomando como referencia que la seria mas
grande evaluada ha sido de 33 pacientes la cual fue llevada a cabo por Kieffer y
cols®®. La mayoria de nuestros pacientes tenian un curso clinico asintomatico,
continuando con una evolucion posterior al diagnéstico, favorable vy
manteniéndose los pacientes a pesar de las cardiopatias congénitas relacionadas
en adecuada clase funcional. Esto fue pues, gracias a la toma de decisiones
asertivas en cuanto al plan que se debe de tomar con estos pacientes, asi como el
discernir entre otorgar un tratamiento conservador o bien uno correctivo.

Como se comenté en el apartado de los antecedentes, esta patologia
normalmente cursa de forma subclinica en la mayoria de los pacientes; no
obstante, hay un numero de pacientes que si presenta un cuadro clinico con
disfagia o datos de dificultad respiratoria en los enfermos més pequefos. Esto
hace pensar en diagnosticos comunes como lo puede ser la enfermedad por
reflujo gastroesofagico, lo cual lleva al clinico a tratar a estos pacientes con
farmacos protectores de la mucosa gastrica o bien mediante procinéticos,
perpetuandose la sintomatologia e inclusive pudiendo llegar a comprometer el
crecimiento y desarrollo de los nifios presentando pobre ganancia ponderal o
finalmente falla de medro.

Es por esto que la investigaciéon que se llevé a cabo se convierte en una
aportacion de suma importancia al conocimiento médico, ya que es primordial
tomar en cuenta esta anormalidad vascular como sospecha diagndstica en todo
paciente con sintomatologia durante la alimentacion (disfagia, reflujo
gastroesofagico) o bien, con presencia de datos de dificultad respiratoria, esto
pues con la finalidad de poder realizar un diagndstico y manejo adecuados, ya que
como se comentd previamente, la mayoria de estos pacientes son
subdiagnosticados sin pensar que la causa de su malestar se trate de una

malformacién vascular.
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Ademas de que es importante tomar en cuenta que al conocerse la
asociacion tan grande de esta anomalia con malformaciones congénitas
cardiovasculares y asi también con enfermedades sindrométicas, pudiera permitir
obtener su diagndstico de forma temprana mediante la sospecha de ésta, lo cual

sin lugar a duda, otorgaria una mejor calidad de vida a nuestros pacientes.
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TABLAS Y GRAFICOS

SEXO MAS FRECUENTE

Masculino 10
Femenino 19

Tablay Gréfico 1. Sexo mas frecuentemente encontrado en pacientes con arteria subclavia derecha
aberrante

EDAD DE INICIO DE
LA SINTOMATOLOGIA

ler afio de vida 9

Después del ler afio de 0
vida

Asintomatico 20

Tablay Gréfico 2. Edad de presentacion de la sintomatologia en pacientes con arteria subclavia derecha
aberrante
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SINTOMATOLOGIA
MAS FRECUENTE
Estridor
Disfagia
Asintomatico 2

o gbs

Tablay Gréfico 3. Cuadro clinico mas frecuente en pacientes con arteria subclavia derecha aberrante

METODO
DIAGNOSTICO
Serie EGD
Ecocardiograma
Tomografia
Resonancia Magnética
Cateterismo 1
Quirargico
Broncoscopia

RPOoOORrROEF A~

Tablay Gréfico 4. Método de diagnéstico més utilizado en pacientes con arteria subclavia derecha aberrante
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ANOMALIAS CONGENITAS
ASOCIADAS

Tetralogia de Fallot
Coartacion Aorta
Interrupcion arco aortico
comunicacion interauricular
Canal AV
Tronco arterioso
Estenosis adrtica
Comunicacion interventricular
Persistencia de conducto
arterioso
Atresia pulmonar
Trasposicion de grandes
arterias
Ninguno
otros

© 0O1ITONUINON

=N

Tablay Gréfico 5. Anomalias congénitas asociadas a la presencia de arteria subclavia derecha aberrante.
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SINDROMES ASOCIADOS
Down
Marfan
22q11
Ninguno 2

PR RP o

Tablay Gréfico 6. Sindromes clinicos asociados a pacientes con diagnéstico de arteria subclavia derecha
aberrante

ASOCIACION CON ARCO
AORTICO DERECHO
Si 1
No 28
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Tablay Gréfico 7. Presencia de arco adrtico derecho en pacientes con arteria subclavia derecha aberrante

ABORDAJE QUIRURGICO

Ligadura 5
Seccion 10
Ninguno 14

Tablay Gréfico 8. Tipo de tratamiento utilizado en pacientes con diagnéstico de arteria subclavia derecha

aberrante

DEFUNCION
Si 3
No 26

Tablay Gréfico 9. Nimero de defunciones en pacientes portadores de arteria subclavia derecha aberrante
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CLASE FUNCIONAL

Tablay Gréfico 10. Clase funcional en que se encuentran actualmente los pacientes reportados con
diagnostico de arteria subclavia derecha aberrante.
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