CASOS CLINICOS

Anillos vasculares como diagnéstico
diferencial del asma

PATRICIO RIOSECO S.*, ALEJANDRO AHUMADA O.** y DANIELA VASQUEZ G.*

Vascular rings in differential diagnosis of asthma

Aortic arch abnormalities and vascular rings are a rare cause of compression of trachea and
esophagus causing respiratory and digestive symptoms in adults. We report a 64 years old woman with
exercise induced asthma not resolving with adequate treatment. Flow/volume loop shape suggested an
intrathoracic major airway obstruction. Chest X ray showed a right sided aortic notch and CT scan
revealed a vascular ring composed by a right aortic arch with aberrant left subclavian artery and Kom-
merell ‘s diverticulum compressing trachea and esophagus. Bronchoscopy confirmed posterior wall
compression of trachea exacerbated by tachycardia as a cause of symptoms. We think that is important
to consider vascular rings as a differential diagnostic entity in difficult to treat asthma.
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Resumen

Las anomalias del arco adrtico y sus ramas son infrecuentes. La presencia de un anillo vascular
determina la aparicion de sintomatologia relacionada con compresion traqueal o esoféagica. El diag-
nostico en la edad adulta es extremadamente inusual. Se presenta el caso de una mujer de 64 afios con
diagndstico de Asma inducida por ejercicio, refractaria a tratamiento, la cual present6 disnea sibilante
en relacidn al ejercicio, que no cedié con tratamiento bien llevado. La curva flujo-volumen sugirié
obstruccidn variable de la via aérea central intratoracica, la radiografia de térax mostré botdn adrtico
situado a derecha, la tomografia computada del térax demostré un anillo vascular formado por un arco
aortico derecho, con la arteria subclavia izquierda aberrante, diverticulo de Kommerell comprimiendo
el eséfago y con la aorta descendente que en su trayecto comprime la pared posterior de la traquea,
lo que es corroborado por videobroncoscopia, describiéndose compresion pulsatil, que se exacerba-
ba con la taquicardia. Se concluye que la paciente tiene un anillo vascular causante de los sintomas
descritos y nos orienta a establecer que en el esquema de estudio de pacientes con asma atipica o de
dificil manejo, es necesario incluir las malformaciones del arco adrtico en el diagnoéstico diferencial,
realizando al menos radiografia de torax y revisando atentamente la grafica de la curva flujo-volumen.

Palabras clave: Anillos vasculares, asma, compresion dinamica.

Introduccion manifestaciones tales como tos, disnea, estridor,

sofocacion, disfagia e infecciones respiratorias

Las malformaciones del arco adrtico y sus ra-
mas constituyen menos del 1% de las anomalias
congénitas cardiovasculares y corresponden a un
grupo importante de patologias vistas durante
la infancia. Por lo general, son diagnosticadas y
tratadas en edades muy tempranas toda vez que
la gran mayoria de ellas se pone en evidencia por

repetidas que en ocasiones pueden ser tan severas
que ponen en peligro la vida*3.

El término anillo vascular se utiliza para
describir la combinacién de estructuras vascu-
lares y en ocasiones ligamentosas que encierra
a la trdquea y al es6fago causando un efecto de
masa 0 de compresion que origina los sintomas
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ya descritos. Es raro que el diagnéstico se haga
en la edad adulta y se ha comunicado que su
ocurrencia en el individuo mayor no va més alla
del 0,01% pudiendo constituir un hallazgo de
autopsia en el 0,4 al 2%*. El doble arco adrtico
es el anillo vascular mas comun siendo el arco
derecho el dominante en el 70% de los casos; le
sigue en frecuencia el arco adrtico derecho con
arteria subclavia izquierda aberrante y persisten-
cia del ligamentum arteriosum; menos comdn
es la presencia del arco adrtico izquierdo con
arteria subclavia derecha aberrante y finalmente
el “sling” o cabestrillo de la arteria pulmonar,
que ocurre cuando la rama izquierda de la arteria
pulmonar se origina andmalamente de la arteria
pulmonar derecha y se ubica entre la traquea y el
esofago envolviendo la traquea distal y el bron-
quio fuente derecho. En la literatura nacional a
gue hemos tenido acceso, no hemos encontrado
ninguna comunicacion respecto del diagnostico y
manejo in vivo de pacientes adultos sintomaticos
portadores de anillos vasculares®. Se reporta que
el sintoma mas comun producto de estas malfor-
maciones en adultos es la disfagia®. Presentamos
el caso de un adulto portador de un anillo vascu-
lar que consulta por sintomas respiratorios que se
confunden con asma.

Caso clinico

Se trata de una mujer de 64 afios de edad en-
viada desde un consultorio de atencidn primaria
con el diagnostico de asma inducida por ejercicio,
refractaria al tratamiento. Se trataba con un 32
agonista inhalatorio pre-ejercicio y segin nece-
sidad, sin que hubiera notado mejoria. Referia

presentar desde hacia 4 a 5 afios atras crisis de
disnea sibilante acompafiadas de tos seca y sensa-
cién de opresidn toracica que se presentaba sélo
en relacion al ejercicio que calmaba con el reposo
y que, en los ultimos dos afios el nivel de intensi-
dad del ejercicio que desencadenaba los sintomas
se habia hecho cada vez menor. En su opinion, no
era claro que el uso del B2 agonista le aliviara. Se
habia agregado a su tratamiento un corticoesteroi-
de inhalatorio en dosis progresivamente elevadas
y luego un B2 agonista de accién prolongada sin
que hubiera obtenido una respuesta significativa.

Reinterrogada la paciente, presenta sintomas
claros de reflujo gastroesofégico, es portadora
de una anemia megaloblastica, epilepsia parcial
secundaria a neurocisticercosis e hipertension
arterial. Recibe medicacién en base a vitamina
B12, &cido fdlico, fenitoina sédica y enalapril.
Nunca fumé ni est4 expuesta a humo de biomasa.
No tiene antecedentes familiares de asma o aler-
gias ni ha tenido patologia pulmonar previa pero
acusa haber presentado episodios frecuentes de
“bronquitis obstructiva” en la infancia. El examen
fisico es normal y la oximetria de sangre arterial
respirando aire ambiental es de 97%.

El estudio funcional respiratorio mostré una
espirometria basal y post-broncodilatador nor-
mal; con un test de ejercicio positivo para hiper-
reactividad bronquial que no se corrobor6 con el
test de metacolina el cual fue negativo. La curva
flujo/volumen mostraba un plateau de la porcion
espiratoria, sugiriendo una obstruccion variable
de la via aérea central intratoracica (Figura 1).

En la imagenologia la radiografia de térax
evidenciaba un ensanchamiento del mediastino
superior que correspondia al botdn adrtico si-
tuado a derecha, con una desviacion del tercio
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Figura 1. Curva flujo-volumen mues-
tra disminucion del asa espiratoria.
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medio de la traquea hacia la izquierda (Figura 2).
La tomografia computada del térax mostraba un
arco aortico derecho, con la arteria subclavia iz-
quierda aberrante, con un pequefio diverticulo de
Kommerell y la aorta descendente por delante de
las vértebras dorsales en su porcion inicial, empu-
jando la pared posterior de la traquea de derecha
a izquierda y de atras hacia adelante en esa region
(Figuras 3y 4). El estudio contrastado de esofago
mostré una impresion de atras hacia adelante en
el esofago toracico que llega a obstruir su lumen
casi completamente (Figuras 5y 6).

La evaluacion cardiolégica fue normal a ex-
cepcion de la hipertension arterial conocida y la
ecocardiografia no demostr6 alteraciones anaté-
micas a nivel del corazdn. Se agreg6 hidrocloro-
tiazida al tratamiento de la hipertension.

Se realiz6 una videobroncoscopia con aneste-
sia tdpica sin manifestaciones adversas durante
la misma, descartandose disfuncién de cuerdas
vocales, asi como también la existencia de tumo-

Figura 3. TAC de térax: arteria subclavia aberrante con
diverticulo de Kommerell (flecha).

ASMA'Y ANILLOS VASCULARES

Figura 2. Rx de térax en proyeccion pdstero-anterior: bo-
ton aortico a la derecha y traquea desviada a la izquierda.

Figura 4. TAC de térax: aorta descendente por delante
de las vértebras dorsales y empujando la pared posterior
de la traquea.

Figuras 5y 6. Estudio contrastado de es6fago muestra obstruccion casi completa del lumen esofagico.
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res en la via aérea central y bronquios principales
como origen de los sintomas asma similes.

A nivel de la unién del tercio medio con el ter-
cio inferior de la traquea, aparecia una impresion
de compresion extrinseca, pulsatil desde derecha
a izquierda y de atras adelante en la pared mem-
branosa de la traquea que se exacerbaba con la
taquicardia inducida por la inyeccion de atropi-
na, llegando a ocluir en los dos tercios el lumen
traqueal para desaparecer casi por completo al
disminuir la frecuencia cardiaca (Figura 7).

Con los hallazgos descritos, se hizo por lo
tanto, el diagndstico de anillo vascular que causa
sintomas respiratorios y digestivos por com-
presion traqueal y esofagica, con indicacion de
tratamiento quirdrgico el cual fue propuesto, pero
rechazado por la paciente. Se suspendid la terapia
broncodilatadora y esteroidal y se esta controlan-
do la evolucion en forma periddica.

Discusién

Las anomalias del arco aodrtico, que pueden
configurarse de varias maneras son la resultante
de alteraciones del desarrollo de uno o varios de
los componentes del sistema de los arcos farin-
geos durante el desarrollo embrioldgico de la
aorta toracica y sus ramas. La vasculogénesis se
inicia en el embrién de 17 dias, con la aparicion
de los islotes sanguineos. Entre los 21y 27 dias
ya estan presentes las aortas dorsales y el primer
par de arcos aorticos. Los arcos adrticos son seis
pares de vasos sanguineos que comunican las dos
aortas dorsales con las ventrales. No estan pre-

54

Figura 7. Videobroncoscopia. No se
detectaron lesiones en cuerdas vocales
ni en traquea y bronquios principales.

sentes todos al mismo tiempo ya que se desarro-
Ilan en sentido céfalo-caudal sufriendo cambios
evolutivos e involutivos secundarios a cambios
de flujo y de presion en el embrion. EIl primer y
segundo par de arcos adrticos desaparecen dando
origen al arco mandibular, las arterias hioideas
y del musculo del estribo, el tercer par persiste
a ambos lados, originando las arterias carotidas
primitivas, las carétidas internas y los eshozos de
las carétidas externas. El cuarto par de arcos aor-
ticos persiste dando el izquierdo origen al cayado
adrtico entre la carotida primitiva izquierda y la
séptima arteria intersegmentaria izquierda la cual
a su vez, originara la arteria subclavia izquierda
y el derecho, la arteria innominada y la arteria
subclavia derecha. Se discute la existencia del
quinto arco adrtico puesto que no tiene derivadas
conocidas. La porcién proximal del sexto arco
adrtico derecho forma la porcion proximal de la
arteria pulmonar derecha mientras que el sexto
arco aortico izquierdo forma la porcién proximal
de la arteria pulmonar izquierda manteniendo su
relacién con la aorta dorsal sin perder su porcion
distal constituyendo esta el conducto arterioso de
Botal que devendré en el ligamento arterioso en
la vida extrauterina. Cualquiera de los segmentos
embrionarios, puede regresar o persistir anor-
malmente dado origen asi a los diferentes anillos
vasculares completos o incompletos que, en la
vida extrauterina se manifestaran por sintomas
respiratorios o digestivos 0 ambos a la vez. Existe
cierta evidencia, dada por estudios genéticos en
seres humanos y en animales que sugiere que
las deleciones del cromosoma 2211 pueden ser
causa del desarrollo anormal del arco adrtico™®.
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Las anomalias del arco aértico se pueden cla-
sificar desde el punto de vista anatémico o desde
el punto de vista clinico segun la alteracion ana-
témica produzca sintomas o sea asintomatica. Las
alteraciones anatémicas principales son: doble
arco adrtico; arco adrtico derecho con imagen
en espejo de las ramas de él derivadas; arcos
aorticos derechos con derivaciones arteriales
anormales; arco adrtico izquierdo con derivacio-
nes arteriales anormales y arco adrtico cervical.

En condiciones de desarrollo embriolégico
normal, el cuarto arco adrtico persiste al lado
izquierdo formando parte del cayado adrtico
desapareciendo casi por completo al lado dere-
cho, para formar la porcién proximal del tronco
braquiocefalico. Cuando persiste el cuarto arco
aortico derecho, desapareciendo el izquierdo, se
constituye un arco aértico derecho con arteria
subclavia izquierda aberrante como es el caso de
nuestra paciente. El arco adrtico puede hallarse
dilatado en el origen de la subclavia izquierda
originando el denominado diverticulo de Kom-
merell el cual puede ser conceptualizado como un
remanente del arco adrtico izquierdo.

Las malformaciones del arco adrtico suelen
ser asintomaticas y constituir un hallazgo radio-
I6gico casual salvo que compriman la traquea
0 el esdfago. Los sintomas y sus consecuencias
dependeran de la rigidez del anillo que encierra
dichas estructuras. Los anillos vasculares mas ri-
gidos se presentan en los individuos mas jovenes
y, anillos que tempranamente fueron asintomati-
cos, pueden hacerse sintomaticos mas tarde en la
vida en periodos de sobrecarga hemodinamica
como el embarazo® o como consecuencia del
endurecimiento de las estructuras vasculares por
arterioesclerosis. En nifios, la sintomatologia se
origina en la compresion traqueal y por lo tanto,
los sintomas seran fundamentalmente respirato-
rios, de reposo, posicionales o por ejercicio. En
el adulto, con traquea mas rigida los sintomas ca-
racteristicos se deben a la compresion esofagica
por la arteria aberrante apareciendo disfagia para
solidos, la llamada disfagia lusoria®®.

Tedricamente puede haber isquemia del miem-
bro superior izquierdo por trombosis y eventual-
mente, podria disecarse o romperse el diverticulo,
con consecuencias fatales'. En la literatura ex-
tranjera, diversos autores describen pacientes con
diverticulo de Kommerell y compresion traqueal
que simulaba asma bronquial de dificil manejo*2.

La paciente en comento parece el caso tipi-
co de un asma inducida por el ejercicio que no
responde al tratamiento bien llevado. En la aten-
cién primaria, se siguieron los pasos correctos
recomendados por las guias clinicas al escalar la
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medicacién en uso en una paciente que persis-
tia sintomatica a pesar del uso del B2 agonista
en la forma indicada. Inicialmente se adiciond
un medicamento controlador (corticoesteroide
inhalado) y luego, frente al fracaso del control
clinico, se adiciond un 2 agonista de accion pro-
longada®®. Sin embargo, llama la atencion la edad
de comienzo de los sintomas en esta paciente ya
que el asma por ejercicio aungue se observa por
igual en nifios y adultos, es un cuadro que por lo
general comienza en la infancia. Por otra parte, la
respuesta al 2 agonista en el asma por ejercicio
es buena y se puede prevenir eficazmente su apa-
ricion, al usar la medicacion antes del ejercicio,
efecto que la paciente no observd. Aunque no
contamos con la espirometria inicial, la espiro-
metria realizada en nuestra unidad fue normal,
hecho frecuente de observar en los periodos in-
tercriticos de la enfermedad. El test de ejercicio,
mas utilizado en nifios que en adultos, en esta
enferma fue positivo, pero la prueba de provo-
cacion bronquial con metacolina no corroboro
dicho resultado. Existen condiciones que pueden
generar resultados falsos positivos en el test de
ejercicio tales como la disfuncion de cuerdas vo-
cales, la obstruccion de la via aérea superior intra
0 extratorécica, presencia de lesiones residuales
pulmonares post TBC o condiciones cardiol6-
gicas como la congestion pulmonar crdnica por
insuficiencia cardiaca!**®. El test de metacolina,
por otra parte, es altamente sensible, pero poco
especifico y la ausencia de hiperreactividad
bronquial es un hecho que debemos considerar en
contra del diagndstico de asma ya que en general
podemos afirmar que no hay asma sin hiperreac-
tividad bronquial'®’. El examen cualitativo o la
inspeccion de la forma de la curva flujo/volumen
es util para localizar el sitio de obstruccion de la
via aérea'™81%; en nuestra paciente, esta era su-
gerente de una obstruccion de la via aérea central
intratoracica por lo que el estudio de imagenes
era mandatorio con el fin de descartar otras pa-
tologias que simulasen un asma como patologia
tumoral o ganglionar que comprimen la via aérea.
La presencia en la radiografia simple de térax del
boton aodrtico a la derecha, en ausencia de situs
inversus obligaba a descartar un arco aortico
derecho que formara parte de un anillo vascular
como origen de los sintomas respiratorios y di-
gestivos y su posterior confirmacién, ameritaba
la evaluacion cardiolégica ya que las malforma-
ciones del arco aortico la mayoria de las veces
se asocian a malformaciones cardiacas®. Desde
un punto de vista practico es importante hacer
notar que los hallazgos radiograficos pueden no
ser siempre evidentes. Anatdmicamente se define
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un arco aortico derecho como al arco aértico que
cruza por sobre el bronquio fuente derecho en vez
de cruzar por sobre el bronquio fuente izquierdo
que es lo normal y por lo tanto, su imagen no
necesariamente ocupara el hemitérax derecho
como en este caso. El arco adrtico normal, em-
puja levemente la porcion distal de la traquea y
la carina hacia la derecha, lo cual se observa en
la placa péstero-anterior; por el contrario, en un
arco aodrtico derecho, la carina y la trdquea se
desvian hacia la izquierda empujadas por el curso
anormal de la aorta por sobre el bronquio fuente
derecho.

La tomografia computada de térax confirmé
la presencia de un anillo vascular formado por el
arco aortico derecho, la arteria subclavia izquier-
da aberrante que pasa por detras del eséfago y la
porcion descendente de la aorta, situada entre las
vértebras dorsales por detras y la pared posterior
de la traquea por delante. En este estudio, no se
pudo objetivar la presencia del ligamentum ar-
teriosus persistente. Muchas veces, el ligamento
arterioso es tan fino que no se logra su visualiza-
cién en la tomografia computada por lo que se
postula como método diagndstico de eleccién a la
Angio resonancia nuclear?2, La videobroncosco-
pia descarto la presencia de patologia de cuerdas
vocales y tumores intraluminales de la via aérea
central y coincidié con la tomografia computada
en mostrar la compresion de la pared posterior
de la traguea por la aorta. Como una forma de
objetivar la compresion dinamica de la traquea
por la aorta descendente, quisimos simular con
atropina la taquicardia y la hiperdinamia inducida
por el ejercicio, demostrando asi este hecho como
causa de la disnea sibilante que la actividad fisica
desencadenaba en esta enferma. Esta demostrado
que durante el ejercicio el diametro de la aorta
aumenta en aproximadamente 1 mm por cada 15
mm de Hg que aumenta la presion arterial®24,
Es probable que en este caso, el aumento en la
velocidad y turbulencia del flujo sanguineo oca-
sionados por el ejercicio, en una aorta endurecida
por el curso natural de procesos ateroescleréticos
propios de la edad, unido a cambios degenerati-
vos en el térax, vértebras y mediastino, haya he-
cho al anillo vascular mas constrictivo y haya por
eso hecho desarrollar la sintomatologia en forma
tardia, no olvidemos que la paciente es hipertensa
y que es la presion arterial la fuerza predominante
que lleva a dilatacion de la aorta.

El Gnico tratamiento demostrado como (Util
en el manejo de las alteraciones del arco adrtico
sintomaticas es la division quirdrgica del anillo
vascular con la reimplantacién de los vasos abe-
rrantes cuyo resultado a largo plazo es excelente
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en el nifio y libera en forma inmediata de sinto-
mas al adulto®%,

Conclusion

Pensamos, por lo tanto, que se debe incluir a
las malformaciones del arco aortico en el diag-
nostico diferencial de pacientes con asma atipica
0 que no responde a la terapia bien llevada. Una
cuidadosa revision de la curva flujo-volumen y
de la radiografia simple de térax puede llevar a
la sospecha diagnostica, la cual se debe confirmar
€oN una angio resonancia o una tomografia com-
putada de torax y un estudio broncoscopico, que
demuestren la compresion extrinseca de la via
aérea por el anillo vascular y la distribucion ana-
tomica de los elementos que lo forman con miras
a una intervencion quirdrgica, ya que la Gnica
solucidn altamente eficiente de los sintomas y la
prevencién de accidentes que pueden ser fatales
es el tratamiento quirdrgico.
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