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HISTORIA CLINICA

Lactante de 3 meses, sexo femenino, con
historia de estridor congénito. No tiene otros
antecedentes de importancia. Como parte de su
estudio, se realiz6 radiograffa (Rx) de eséfago
(Figura 1), para descartar un anillo vascular.

Figura 1. Radiografia de es6fago en proyeccién antero-
posterior (a) y en proyeccién lateral (b).

. Cudl es su diagnéstico?

HALLAZGOS RADIOLOGICOS

La proyeccién AP (Figura la) muestra dos
areas de compresién del tercio proximal del es6-
fago, una de ellas en la pared lateral izquierda y
otra en la pared lateral derecha (flechas). En la
proyeccién lateral (Figura 1b), se observa una
compresién posterior del eséfago al mismo ni-
vel (flecha posterior); hay ademds compresion

anterior y disminucién de calibre de la triquea
(flecha anterior). Estos hallazgos son compati-
bles con un anillo vascular, probablemente por
un doble cayado adrtico (derecho e izquierdo).
La posibilidad de un cayado adrtico derecho tini-
co, asociado a una arteria subclavia izquierda
aberrante es menos probable.

El examen se complementd con una Angio-
Resonancia Magnética (RM) (Figura 2).

# [Interno, Facultad de Medicina, Pontificia Universidad Catélica de Chile.
#+ Departamentos de Radiologfa y Pediatrfa, Facultad de Medicina, Pontificia Universidad Cat6lica de Chile.

85



Cuso Radiolégico Pedidtrico - J. P. Mdrquez D. y C. Garcia B.

Figura 2. Angio-Resonancia magnética. Corte axial a ni-
vel del cayado adrtico y en secuencia ponderada en T1,
que muestra un doble cayado adrtico (D: derecho, I: iz-
quierdo), que comprime el eséfago (E) y la traquea (T).

DIAGNOSTICO

Anillo vascular: Doble cayado aértico.

DISCUSION

Los anillos vasculares no son infrecuentes en
el nifio y corresponden a anomalias de las es-
tructuras vasculares del térax, que pueden de-
terminar compresién de la via aérea y del eséfa-
go. Dependiendo del grado de compresién de
las estructuras vecinas, pueden ser asintométicos
o manifestarse con un cuadro clinico variable,
que puede llegar a tener riesgo vital. De esta
manera, algunos se manifiestan desde el naci-
miento y otros pueden tardar afios en diagnosti-
carse, a veces en forma incidental'?.

Con mayor frecuencia se manifiestan en el
recién nacido o en el lactante, con estridor,
sibilancias, disnea, tos o infecciones recurren-
tes'*4, secundarios a la compresion traqueal. Las
sibilancias se exacerban con el 1lanto, al alimen-
tarse y al flectar el cuello. La extensién cervical
tiende a disminuir el estridor. También se pue-
den presentar con disfagia, secundaria a com-
presién esofégica'*.

En cuanto a la embriologia, en las primeras
cinco semanas de gestacion, se forman seis pa-
res de arcos adrticos, que progresivamente re-
gresan a medida que se desarrolla el arco adrtico
definitivo y sus ramas, asi como la arteria pul-
monar y sus ramas. Alteraciones a este nivel del
desarrollo embrionario, pueden derivar en la for-
macién de anillos vasculares.
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Dentro de las anomalias vasculares mds fre-
cuentes, se incluyen:

- Doble cayado aortico. La forma més seve-
ra de anillo vascular, se forma por persistencia
de los 4os arcos adrticos.

- Cayado aortico derecho con arteria sub-
clavia izquierda aberrante: Es el anillo vascular
mds comin. Frecuentemente puede ser asinto-
matico, a diferencia del doble arco adrtico que
suele dar sintomas. El anillo estd dado por el
cayado adrtico derecho, el ligamento arterioso
que persiste en posicién izquierda, la arteria
subclavia izquierda que nace del segmento
proximal del cayado derecho y debe atravesar la
linea media hacia la izquierda, pasando por de-
trds del es6fago, y la arteria pulmonar por ante-
rior. Esta forma de anillo se asocia con mayor
frecuencia a cardiopatias congénitas y estd pre-
sente en el 20-30% de pacientes con tetralogia
de Fallot y en 35-40% de aquellos con tronco
arterioso comun®,

Existen otras anomalfas vasculares que si bien
no llegan a conformar un anillo vascular, pue-
den también producir compresién de la via aé-
rea y del es6fago. Dentro de éstas se incluyen:

- Cayado aértico izquierdo con subclavia
derecha aberrante: Es una anomalia frecuente,
habitualmente asintomatica, ocasionalmente se
puede asociar a disfagia. En este caso, la arteria
subclavia derecha nace del extremo distal del
cayado izquierdo y debe atravesar la linea me-
dia, cruzando por detrds de la trdquea y del
es6fago para alcanzar la regién subclavia dere-
cha. No produce compresién traqueal.

- Cintillo o sling de la arteria pulmonar:
Es una anomalia vascular infrecuente, caracteri-
zada por una arteria pulmonar izquierda abe-
rrante originada de la arteria pulmonar derecha
o de un tronco pulmonar elongado®, que atravie-
sa el mediastino de derecha a izquierda, pasando
entre la trdquea y el eséfago y determina com-
presion de la via aérea. En la Rx lateral de térax
se puede ver como una masa entre la trdquea y
el eséfago.

Desde el punto de vista clinico, el diagndstico
diferencial debe hacerse con otras causas de estri-
dor congénito, como son laringo-traqueomalacia,
pardlisis de cuerdas vocales, estenosis subglética
congénita, membrana laringea, hemangiomas y
otras.

METODOS DIAGNOSTICOS

El método diagndstico inicial mds utilizado
ante la sospecha de un anillo vascular es la Ra-
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diograffa (Rx) anteroposterior (AP) y lateral de
térax y la Rx de eséfago®. Estas permiten deter-
minar con certeza la posicién del cayado adrtico,
por la indentacién que normalmente éste deter-
mina sobre la trdquea y el eséfago. Cuando el
cayado adrtico estd a la izquierda, la triquea
presentard una suave indentacién en su pared
lateral izquierda en la Rx de térax y lo mismo
sucede con el eséfago en la Rx de eséfago®. Por
el contrario, cuando existe un cayado adrtico
derecho, esta indentacién serd sobre la pared
lateral derecha de la tridquea y del eséfago. En el
caso del doble cayado adrtico, puede observar-
se una doble indentacién del eséfago, una a de-
recha y otra a izquierda. En la Rx lateral del
es6fago, se observard una indentacién posterior
en su tercio proximal, determinada por un caya-
do adrtico (generalmente el derecho) en el caso
de un doble cayado adrtico, o por la arteria
subclavia izquierda aberrante en el caso de un
cayado derecho tnico (5). La gran ventaja del
estudio Rx simple, es que es un examen senci-
llo, barato, que no requiere de sedacidn, estd
disponible en todos los centros, tiene un alto
rendimiento diagnéstico y permite seleccionar
aquellos pacientes que requerirdn exdmenes més
sofisticados.

Esta combinacién de Rx de térax AP y lateral
y Rx de eséfago, logra demostrar al menos una
alteracién en el 100% de los pacientes con anillo
vascular. En esto, existe consenso en que nin-
glin paciente con anillo vascular sintomético,
puede presentar una Rx de térax y de eséfago
normales’.

El diagnéstico se puede confirmar posterior-
mente, con Angio-RM o Angio-tomograffa axial
computada (TAC)*. El rendimiento diagndstico
de estas técnicas es similar y ambas permiten
una excelente demostracién anatémica de las
estructuras vasculares del térax, con detalles de
la configuracién exacta del arco adrtico, el gra-
do de compresién traqueobronquial y las ramifi-
caciones de los vasos braquiocefilicos®®, por lo
que se han convertido en los métodos de imége-
nes de eleccién en el diagnéstico de los anillos
vasculares®, desplazando a métodos invasivos
cléasicos, como la angiografia.

El Angio-TAC ha demostrado ser de gran
utilidad en el diagnéstico de los anillos vasculares.
Herramientas como la reconstruccién 3D a co-
lor permiten que el TAC helicoidal o multicorte
represente una excelente alternativa diagndstica
no invasiva®'®, Ademads, la broncoscopia virtual
con TAC ha demostrado tener buena correla-
cién con la fibrobroncoscopia tradicional en el
control postoperatorio de las vias aéreas'®'2,

La Angio-RM, en especial con el uso de con-
trate paramagnético (Gadolinio), también ha de-
mostrado ser altamente efectiva en la demos-
tracién anatémica de la morfologia de las es-
tructuras vasculares del térax, incluyendo la aor-
ta, la arteria pulmonar y sus ramificaciones!>!S,
Tanto la Angio-TAC, como la Angio-RM, son
de especial utilidad en pacientes con sospecha
de anillo vascular y permiten no sélo demostrar
el tipo de anillo vascular sino también el grado
de compresion de la via aérea, lo que resulta de
real importancia en el momento de definir el
diagnéstico y la terapéutica.

Tanto la TAC helicoidal como la RM tienen
ventajas sobre la angiografia convencional, in-
cluyendo el hecho de que corresponden a méto-
dos no invasivos y permiten evaluar no sélo las
estructuras vasculares, sino también las estruc-
turas vecinas .

La fibrobroncoscopia puede también jugar un
rol en el estudio de estos pacientes. Permite
determinar‘el grado de estenosis de la via aérea
y a veces es el método diagndstico inicial en el
estudio de un lactante con obstruccién de la via
aérea superior. Como ventajas sobre los estu-
dios de imdgenes, este método permite una ob-
servacion directa de la via aérea. Permite tomar
biopsias y una evaluacién dindmica de la via
aérea. Muchos lo recomiendan como el estudio
de eleccién en el paciente con respiracién ruido-
sa sin causa evidente.

TRATAMIENTO

La cirugfa estd indicada en todos los pacien-
tes sintomdticos con evidencia radiolégica de
compresién traqueal, siendo la edad promedio
de cirugfa los 8 meses (rangos de 36 dias a 94
meses)*. La técnica quirdgica dependerd del tipo
de anillo. En el caso del doble arco aértico, se
suele liberar el arco anterior, que suele ser més
pequefio, y del que pueden salir la cardtida y
subclavia izquierdas. En el caso del arco adrtico
derecho con ligamento izquierdo, la cirugia con-
siste en la seccidn del ligamento arterioso.

En el caso de la arteria pulmonar izquierda
anémala, se corrige secciondndola en su origen
y reanastomosdndola una vez que se ha llevado
el tronco pulmonar hacia anterior de la tra-
quea.

La mortalidad de la cirugfa es cercana al 3,3%
y el 90% de los pacientes se mantiene libre de
sintomas a los tres afios postcirugia. Alrededor
del 10% tiene problemas respiratorios residuales
y 3,3% presenta reflujo gastroesofdgico®.
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