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PALABRAS CLAVE Resumen

Malformaciones Objetivos: Dentro de las malformaciones vasculares de las arterias en el térax encontramos:
vasculares; 1) doble arco adrtico; 2) arco adrtico derecho y conducto arterioso izquierdo persistente; 3)
Arco aértico; arteria subclavia derecha aberrante; 4) arteria pulmonar izquierda aberrante, y 5) arteria
Arteria subclavia innominada andémala. Se revisan los pacientes con arteria subclavia derecha aberrante y su
derecha aberrante; manejo.

México Métodos: Se estudiaron en forma retrospectiva los expedientes de 29 pacientes en edad pedia-

trica, de enero de 1992 a diciembre 2012, con las siguientes variables: edad de inicio de los
sintomas, manifestaciones clinicas, defectos cardiovasculares, método diagndstico y abordaje
quirdrgico.

Resultados: El mayor nUmero de pacientes cursé de forma asintomatica, Unicamente el 31% lo
hizo con sintomas durante el primer afo de vida, y se llevo a cabo el diagnostico en un 35%
mediante cateterismo. Fue la persistencia del conducto arterioso la cardiopatia mas frecuente,
con un 13%; el sindrome de Down se encontré en un 21% de los pacientes. El tratamiento mas
utilizado fue la seccion de la arteria subclavia aberrante para la liberacion del es6fago.
Conclusiones: Es importante la sospecha diagnostica en pacientes con sintomatologia durante
la alimentacion, con trastornos de la deglucion con soélidos y, en algunos casos, con disfa-
gia 0 hasta con dificultad respiratoria. Un nUimero significativo de estos pacientes no son
diagnosticados oportunamente, algunos alcanzan la edad adulta sin diagnodstico. El hallazgo
de esta malformacion ocurre durante los estudios de imagen, cuando se evalla la aorta o en el
estudio del reflujo gastroesofagico, ya que con el trago de bario se aprecia la compresion
extrinseca del esofago.
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Aberrant right subclavian artery in children examined at the National Institute
of Cardiology Ignacio Chavez (1992-2012)

Abstract

Objectives: Congenital vascular malformations of the major arteries in the chest have been
classified into 5 groups: 1) double aortic arch; 2) right aortic arch with left ligament or per-
sistent ductus arteriosus; 3) aberrant subclavian artery; 4) aberrant left pulmonary artery, and
5) anomalous innominate artery. We reviewed the patients with aberrant right subclavian artery
and their treatment.

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

Results: We found that most patients have an asymptomatic course, only 31% of them course
with symptoms during the first year of life, with an incidental diagnosis of 35% during cathete-
rization or other imaging studies. Patent ductus arteriosus was the most frequently associated
congenital malformation, with 13%. Down’s syndrome was found in 21%. The most common
treatment was surgical section of the aberrant subclavian artery to release the esophagus.
Conclusions: This vascular abnormality must be suspected in those patients with dysphagia,
dyspnea, chest pain during feeding or breathing difficulties. A significant number of patients
are not diagnosed in time, some reach adulthood without a diagnosis. This malformation is
often found in imaging studies when evaluating the aorta or in a gastroesophageal reflux study,
in which the barium bolus reveals the extrinsic compression of the esophagus.

© 2013 Instituto Nacional de Cardiologia Ignacio Chavez. Published by Masson Doyma México

S.A. All rights reserved.

Introduccion

Las malformaciones vasculares de las arterias mayores en el
torax han sido clasificadas en 5 grupos principales: 1) doble
arco aortico; 2) arco aédrtico derecho con un ligamento o
conducto arterioso izquierdo persistente; 3) arteria subcla-
via aberrante; 4) arteria pulmonar izquierda aberrante, y
5) arteria innominada anomala.

Algunas anomalias vasculares que involucran el arco aor-
tico no forman propiamente un anillo vascular; sin embargo,
generan compresion de la via aérea o el esofago, por lo
que han sido agrupadas descriptivamente dentro del grupo
de los anillos vasculares, clasificandose de diversas formas,
dependiendo de la posicion del arco adrtico con respecto a
la traquea’.

Los 2 tipos mas comunes de anillos vasculares son el doble
arco aértico y el arco aortico derecho con arteria subclavia
izquierda aberrante y ligamento arterioso izquierdo; consti-
tuyen entre el 85-95% de los casos. Los otros 2 tipos de anillos
vasculares, extremadamente raros, son el arco adrtico dere-
cho con disposicion en espejo de los vasos supraaorticos
con respecto al arco aortico izquierdo y ligamento arterioso
retroesofagico, y el arco aédrtico izquierdo con aorta des-
cendente y conducto arterioso derechos y arteria subclavia
derecha retroesofagica. La arteria pulmonar izquierda ano-
mala o sling de la arteria pulmonar representa el 10% de los
casos, se origina de una anormalidad del sexto arco bran-
quial y produce un anillo completo. Otras anomalias que
producen sintomas, pero no forman anillo vascular com-
pleto, incluyen la arteria subclavia derecha retroesofagica
con arco aortico a la izquierda y la arteria innominada
anoémala®®.

Estas anomalias en el desarrollo del arco adrtico suceden
en el 1 a 2% de la poblacion, habitualmente como variantes
de la normalidad. Sin embargo, una arteria subclavia dere-
cha aberrante ha sido reconocida y encontrada en al menos
el 0.4 de las autopsias estudiadas’. En los fetos sin ano-
malias cromosomicas ni cardiacas, la frecuencia de arteria
subclavia derecha aberrante es de 0.57.

Las anomalias del arco adrtico y sus grandes ramas
ocurren en aproximadamente un 1% de los pacientes con
enfermedad cardiaca congénita. Grandes institutos de refe-
rencia informan entre 1y 8 (media de 2) de estos pacientes
por afo®.

Entre las alteraciones del patrén de ramificacion del arco
aortico fetal se encuentra el arco adrtico izquierdo con
arteria subclavia derecha aberrante (fig. 1). Esta anoma-
lia resulta de la regresion temprana del cuarto arco adrtico
derecho, entre la cardtida comun y la subclavia derecha.
Si el ligamento arterioso derecho involuciona, no se forma
un anillo vascular, pero si este persiste, su curso puede ser
desde la subclavia aberrante a la arteria pulmonar derecha
y forma un anillo completo.

Embriolégicamente, en pacientes con arco adrtico
izquierdo, una arteria subclavia aberrante resulta de la obli-
teracion del cuarto arco faringeo derecho. Por tanto, la
arteria subclavia derecha pierde su conexion 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 adrtico interrum-
pido 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)®. Esta tendencia a la
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Esquema de arteria subclavia derecha aberrante.

Figura 1

involucion bilateral de los cuartos arcos explica la alta inci-
dencia de arteria subclavia aberrante en pacientes con esta
cardiopatia.

Pese a los amplios limites de incidencia de la arteria sub-
clavia derecha aberrante, de acuerdo con lo publicado, es
posible que en la poblacion general su incidencia esté sub-
estimada, ya que suele ser asintomatica y ello impide su
consideracion clinica.

Los pacientes que presentan esta anormalidad vascular
pueden mostrar compresion traqueoesofagica, principal-
mente esofagica. Dentro de los sintomas y signos se incluyen
estridor, dificultad respiratoria, disfagia e infecciones res-
piratorias recurrentes por reflujo. Pacientes con anillo
vascular completo usualmente son sintomaticos desde el
nacimiento.

El diagnostico de arteria subclavia derecha aberrante se
basa en la metodologia descrita por Chaoui et al.’. Tras
obtener un corte axial del torax fetal, a nivel del plano de
3 vasos-traquea, se logra visualizar la salida de un tronco
vascular desde el arco adrtico, proxima a la union de este
con el ductus arterioso, y con un trayecto que, de izquierda
a derecha, discurra posterior a la traquea en direccion al
hombro derecho fetal. En la Gltima década, la importancia
del hallazgo ecografico prenatal de la arteria subclavia dere-
cha aberrante reside en su asociacion con cromosomopatias
o cardiopatias congénitas, especialmente con la trisomia
21 y la microdelecion 22q11 (sindrome de DiGeorge), y
otros sindromes genéticos asociados con anomalias del arco
adrtico'%12,

El estudio o abordaje de esta alteracion en el periodo
posnatal se inicia con la realizacion de un esofagograma con
bario, en donde se observa la presencia de una muesca pos-
terior de forma concava en la porcion media del eso6fago
(fig. 2).

El ecocardiograma bidimensional, en la proyeccion
supraesternal en un corte longitudinal del arco, permite
observar un arco adrtico izquierdo del que nacen 4 troncos
supraadrticos (fig. 3).

Figura 2  Placa lateral de Rx. Paciente con delecion 22q11.2,
en el que durante el trago de bario se observa en la parte poste-
rior del es6fago una muesca (flecha), producto de la compresion
extrinseca por arteria subclavia derecha aberrante.

La resonancia magnética ha sido un estudio de imagen de
gran utilidad para evaluar a estos pacientes. Sin embargo,
con el reciente incremento en la velocidad de adquisicion vy,
ademas, la reduccion en la necesidad de sedacion para los
pacientes estudiados, la tomografia helicoidal juega un rol
importante en la evaluacidn de estas personas'®~">. Aunque
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en proyeccion
supraesternal. Se visualizan 4 troncos supraaorticos (flechas).

Figura 3 Ecocardiograma bidimensional
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Figura 4 Tomografia espiral computarizada (reconstruccion
volumétrica). Se observan 4 troncos supraadrticos indepen-
dientes naciendo del cayado, siendo el ultimo vaso la arteria
subclavia derecha aberrante.

no se ha comprobado la asociacion entre la arteria aberrante
prenatal aislada y la microdelecion del cromosoma 22q11,
su deteccion en cardiopatias conotruncales es el marcador
mas importante de esta alteracion genética, por lo que se
recomienda su estudio. Informes recientes enfatizan la alta
prevalencia de arteria subclavia aberrante en pacientes con
delecidn del cromosoma 22q11'3-1°,

En una reconstruccion volumétrica se observaba el naci-
miento independiente de los 4 troncos, siendo la arteria
subclavia derecha aberrante el Ultimo vaso que emerge del
arco. Este vaso aberrante nace del segmento posteroinferior
del arco adrtico distal y cruza hacia el lado derecho posterior
a la traquea (fig. 4).

La asociacion mas conocida con arteria subclavia
aberrante es la tetralogia de Fallot con una arteria
subclavia derecha aberrante, y fue comentada por Blalock'®
en 1948. Otros autores estudiaron la asociacion en sus
series'”’?'. La arteria subclavia aberrante es rara en
pacientes con transposicion clasica de las grandes arterias
y doble via de salida del ventriculo derecho sin obstruccion
izquierda.

Dentro de los diagnosticos diferenciales de esta enfer-
medad debemos tomar en cuenta que la muesca en la cara
posterior del esdfago limita las posibilidades de origen vas-
cular.

La cirugia correctiva se encuentra indicada en todos
aquellos pacientes que presentan sintomatologia obstruc-
tiva aérea o durante la deglucion, asi, también se considera
indicacion absoluta en los casos con arteria subclavia dere-
cha aberrante aneurismatica.

Muchas técnicas quirdrgicas, como la esternotomia
media, las toracotomias izquierda y derecha, asi como la

incision supraclavicular, han sido utilizadas para cumplir
este objetivo.

Gross, en 1946, realizé la primera cirugia correctiva para
esta anomalia. La técnica quirlrgica en pacientes pedia-
tricos 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 iden-
tificados y preservados. El vaso anémalo se identifica y se
diseca desde su posicion retroesofagica y, posteriormente,
se secciona de su origen en el arco adrtico. Después de su
seccion, el cabo proximal se retrae hacia la region posterior
del eso6fago?>23.

La arteria subclavia puede ser ligada y seccionada impu-
nemente sin que se comprometa la circulacion al miembro
toracico que irriga, ya que en la mayoria de los casos, la cir-
culacion colateral proveniente del sistema vertebrobasilar
es suficiente para mantener la viabilidad y el desarrollo?*.

Métodos

El estudio que se realizé es una investigacion de tipo retros-
pectivo, descriptivo. Se reviso la base de datos del Instituto
Nacional de Cardiologia de forma retrospectiva, analizando
en total 900 expedientes, de los cuales se obtuvieron
29 pacientes con diagnostico de arteria subclavia derecha
aberrante que cumplian con los criterios de inclusion esta-
blecidos, en el periodo de enero de 1992 a diciembre de
2012.

Incluimos a pacientes en edad pediatrica (desde neonatos
hasta 18 anos de vida), los cuales se dividieron en 2 grupos:
en el primero, los menores de un afno de edad; en el segundo,
pacientes mayores de un ano de edad en el momento del
diagndstico. Los criterios de exclusion fueron: pacientes por-
tadores de arteria subclavia izquierda aberrante.

A la poblacién en estudio se le analizaron las siguien-
tes variables de forma descriptiva: frecuencia, distribucion,
sintomatologia, defectos asociados, método diagnostico y
abordaje quirdrgico.

En cuanto al analisis estadistico, las caracteristicas cli-
nicas y demograficas fueron expresadas como frecuencias
y porcentajes para variables categoricas, y media y desvia-
cion estandar para variables continuas distribuidas de forma
gaussiana. En las variables de distribucion no paramétrica
se utilizaron medianas y rangos, asi como pruebas de anali-
sis de medias, con x? y prueba exacta de Fisher. El analisis
de sobrevida fue realizado en relacion con el género y la
intervencion quirdrgica para un tiempo de seguimiento de
250 meses (20 anos) por el método de Kaplan y Meier. El
software utilizado fue SPSS® version 19.

Resultados

De los pacientes analizados, 10 (34%) eran ninos, y 19 (66%),
ninas. La edad en afhos y meses fue de una mediana de 6 con
rango de 0.9 meses a 11 afos; 9 pacientes (31%) del total
iniciaron sintomatologia en el primer afo de vida, la cual se
presentd con mayor frecuencia como disfagia en 5 de ellos y
estridor en 4. Ningun paciente inici6 sintomatologia después
del primer aio de vida y 20 (69%) cursaron asintomaticos;
el diagnostico se hizo en un 35% por medio de catete-
rismo como principal herramienta diagnéstica, siguiendo en
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Figura5 Anomalias congénitas asociadas a la presencia de arteria subclavia derecha aberrante.

frecuencia la tomografia (20%) como método diagnéstico de
esta enfermedad.

Las anomalias congénitas cardiovasculares asociadas se
documentaron en 28 pacientes (96.5%), siendo en orden de
frecuencia las siguientes:

Persistencia de conducto arterioso en 4 pacientes (13.7%).
Comunicacion interventricular asociada a comunicacion
interauricular en 3 pacientes (10.3%).

Tronco arterioso comun en 3 pacientes (10.3%).
Coartacion adrtica asociada a estenosis aortica y conducto
arterioso persistente en 3 pacientes (10.3%).

Defecto de la tabicacion auriculoventricular en 2 pacien-
tes (6.9%).

Tetralogia de Fallot en 2 pacientes (6.9%).

Interrupcion del arco aortico en 2 pacientes (6.9%).

Continuaron en frecuencia la atresia pulmonar con sep-
tum interventricular intacto; coartacion aortica; estenosis
aortica; transposicion de grandes arterias; y asociaciones
como coartacion de aorta con comunicacion interauri-
cular; conducto arterioso persistente con comunicacion
interventricular e interauricular; coartacion de aorta con
comunicacion interventricular; conducto arterioso persis-
tente con comunicacion interventricular; atresia pulmonar
con comunicacion interventricular y estenosis adrtica, todos
ellos en un paciente cada uno (3.5%). Solo en un paciente
no se documento la presencia de cardiopatia congénita aso-
ciada (fig. 5).

Los sindromes asociados fueron: trisomia 21 en 6 pacien-
tes (21%), sindrome de delecion del cromosoma 22q11.2, y
el sindrome de Marfan, encontrados en un paciente cada

uno (3%). Ademas, se encontro una asociacion con arco aor-
tico a la derecha en un solo paciente de los 29 estudiados.
Sera necesario revisar y evaluar a pacientes con arco adrtico
derecho, interrupcion del arco, tronco comin y el espectro
amplio de la tetralogia de Fallot, pues algunos de ellos pue-
den formar parte del sindrome de delecion 22q11.2, y esto
sera motivo de otra comunicacion.

El abordaje quirlrgico fue llevado a cabo en 15 pacien-
tes, lo que representd el 52% del total, siendo manejados
de forma conservadora 14 (48%). En los primeros, la téc-
nica utilizada fue la seccion de la arteria subclavia derecha
aberrante con la finalidad de liberar el esofago.

Fallecieron 3 pacientes, lo cual represento casi el 10%
del total de ellos; el defecto menos significativo era la arte-
ria anémala, tenian transposicion de las grandes arterias,
atresia pulmonar sin comunicacioén interventricular, y uno
de ellos, sindrome de Down y defecto de la tabicacion auri-
culoventricular.

El promedio de tiempo de evolucion y seguimiento del
padecimiento con subclavia aberrante, entre los fallecidos
y los que sobreviven, mostré una mediana en meses de 3
(rango 1-12) y de 14 (rango 1-245), respectivamente.

Actualmente se encuentran bajo seguimiento por la con-
sulta externa 26 pacientes, que se encuentran en clase
funcional 1 y n (NYHA y modificada por Ross), sin sintomas
de dificultad para deglucion o respiratoria.

Discusion

Las malformaciones del arco adrtico y de sus grandes ramas
ocurren en el 0.5% de la poblacion. La arteria subclavia dere-
cha se origina de la aorta descendente, y sigue un curso
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retroesofagico, pudiendo sufrir compresion en grados varia-
bles. Es una forma de anillo incompleto, la mayoria de los
pacientes se encuentran asintomaticos, pero pueden tener
disfagia y no es infrecuente que no se diagnostique hasta la
edad adulta’.

En este estudio se encontro que el 69% de los pacien-
tes cursaron de forma asintomatica y 9 (31%) iniciaron con
disfagia durante el primer afo de vida. Roofthooft et al.?®
comentaron que Unicamente el 20% de los pacientes con
diagnostico de arteria subclavia derecha aberrante cursaban
con dificultad en la alimentacion.

En la presente investigacion, se encontro que el estu-
dio mas utilizado para el diagnostico de arteria subclavia
derecha aberrante fue en un 35% el cateterismo cardiaco
realizado para estudio de la participacion cardiaca en otras
malformaciones cardiovasculares, y también la tomografia
computarizada como método diagndstico.

La malformacion mas asociada con la arteria subclavia
derecha aberrante fue el sindrome de Down, en un 21%
(6 pacientes), lo que concuerda con estudios previos de
Chaoui et al. y los mas recientes de Borenstein y Minekawa?®,
en donde se ha establecido una asociacion de arteria subcla-
via derecha aberrante con trisomia 21 del 30%. La delecion
del cromosoma 22q11 y el sindrome de Marfan se encontra-
ron en un 3% de todos los pacientes. En informes recientes
se ha enfatizado la alta prevalencia de arteria subcla-
via aberrante en pacientes con delecion del cromosoma
22q11.2, lo que ha determinado una nueva valoracién inte-
gral de nuestros pacientes, en los cuales hay datos para
sospechar la delecion, como serian los casos de interrup-
cion del arco aortico, el tronco comun, las variedades de
tetralogia de Fallot y el arco adrtico derecho. El sindrome
de Marfan coincide en el 3% de nuestros pacientes con esta
asociacion.

Encontramos la asociacion con la persistencia del con-
ducto arterioso en un 13.7%. La cardiopatia asociada mas
conocida con arteria subclavia aberrante es la tetralogia de
Fallot, que fue comentada por Blalock'® en 1948; Pattinson'’
y Pattinson y Emanuel'® informaron una incidencia del 16%
basada en series de 43 casos y en autopsias; Zapata et al."
comentaron una incidencia del 5% en 355 especimenes con
esta asociacion. Mas recientemente, Nakajima et al.?° infor-
maron una prevalencia del 5%, y de mas del 16% para la
tetralogia de Fallot con atresia pulmonar.

La prevalencia de arteria subclavia aberrante en pacien-
tes con tetralogia de Fallot en el estudio publicado por
Ramaswamy et al.?' fue del 8%. Encontramos esta asociacion
en 2 pacientes (6.9%), que difiere de lo encontrado en series
previas. Igualmente, las lesiones obstructivas izquierdas ais-
ladas (coartacion de aorta, estenosis aortica e interrupcion
de arco aodrtico) fueron encontradas en 3 pacientes (10.3%)
del total del universo, siendo la tercera cardiopatia asociada
a la arteria subclavia derecha aberrante, lo que concuerda
con el estudio de Ramaswamy et al.?', en donde las lesio-
nes obstructivas izquierdas aisladas fueron, de las lesiones
intracardiacas, las segundas mas frecuentes en pacien-
tes con arco aédrtico izquierdo y arteria subclavia derecha
aberrante. Sin embargo, Zapata et al."® encontraron que las
lesiones obstructivas a este nivel se daban Unicamente en
un 2% de los pacientes con estas caracteristicas.

La arteria subclavia aberrante es una anomalia congé-
nita rara que usualmente no produce sintomatologia. Sin

embargo, los pacientes sintomaticos requieren interven-
cion quirdrgica. En nuestro estudio, a 15 pacientes (52%) se
les realiz6 tratamiento quirdrgico, manejandose de forma
conservadora los demas; la técnica mas utilizada fue la sec-
cion de la arteria subclavia derecha aberrante, con un 67%
(10 pacientes), y en segundo lugar, la ligadura de la misma en
5 pacientes (33%). En el estudio realizado por Atay et al.??,
los pacientes fueron tratados de forma exitosa con la seccion
de la arteria subclavia derecha aberrante y la reimplanta-
cién de la misma a la arteria carétida comin derecha o
a la aorta descendente, sin morbilidad o mortalidad qui-
rargica tardia. Asi, también, en la publicacion de series
de casos mas grande que existe, Kieffer et al.?* incluyeron
33 casos con diferentes estrategias terapéuticas, infor-
mando como la técnica mas utilizada la seccion de la arteria
subclavia derecha aberrante. Esto concuerda con nuestro
estudio, apoyando lo informado en la literatura ya publi-
cada.

Conclusiones

En el Instituto Nacional de Cardiologia Ignacio Chavez la
mayoria de nuestros pacientes tuvieron un curso clinico
asintomatico en los Ultimos 20 afos. Se han estudiado
29 pacientes con esta enfermedad; la serie mas grande eva-
luada ha sido de 33 pacientes, por Kieffer et al.?*. La toma
de decisiones asertivas en cuanto al plan que se debe tomar
con estos pacientes, asi como el discernir entre otorgar un
tratamiento conservador o bien uno correctivo, que en nues-
tra serie fue la seccion de la subclavia para liberar el es6fago
y evitar problemas isquémicos en el brazo derecho por esta
conducta, debe ser tomado en cuenta el riesgo y beneficio
que ofrece cada uno de ellos.

Al conocerse la asociacion de esta anomalia con otras
malformaciones congénitas cardiovasculares y sindromes,
como la trisomia 21 o la delecion del cromosoma 22q11.2,
aumentan las posibilidades de un diagnostico temprano. Por
tanto, el hallazgo de arteria subclavia derecha aberrante
debe alertar sobre la posibilidad de realizar un estudio geno-
mico dentro del abordaje integral de estos pacientes. Asi
también, es importante tener sospecha diagndstica de este
padecimiento cuando los pacientes presentan trastornos de
la deglucion o cursan con dificultad respiratoria, ya que un
numero significativo de pacientes que llegan a la edad adulta
no fueron diagnosticados.
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