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Diagnostico prenatal
de 2 casos de arco aortico
derecho

Prenatal diagnosis of 2 cases
of right-sided aortic arch

RESUMEN

Las anomalias del arco adrtico derecho se
adscriben a un grupo de malformaciones poco
frecuentes y escasamente descritas en la
bibliografia en su forma prenatal; sin embargo, no
es infrecuente hallarlas como causa de patologia
respiratoria o digestiva (refractarias a tratamiento)
en pacientes adultos e incluso como procesos
vasculares severos con morbimortalidad elevada.
La relacion de los grandes vasos con la triquea en
el mediastino alto, en el estudio fetal, permite un
diagnostico relativamente sencillo, cuando se
contempla su posibilidad diagnostica.

PALABRAS CILAVE

Arco aértico andémalo. Diverticulo de Kommerell.
Diagnostico prenatal.

ABSTRACT

The use of the three vessels and trachea view,

described by Yagel in 2001, allows diagnosis of
aortic arch malformations, which can help to guide
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fetal chromosome study and identify patients who
will benefit from lifelong follow-up.

Right-sided aortic arch anomalies belong to a
group of infrequent malformations. Few cases of
prenatal forms have been described in the
literature. Nevertheless, it is not infrequent to find
these anomalies as the cause of respiratory or
digestive disease (refractory to treatment) in adult
patients and even as severe vascular processes with
high morbidity and mortality.

The position of the great vessels in relation to the
trachea at the level of the superior mediastinum in
fetal study allows a relatively simple diagnosis,
especially when the diagnostic possibilities are
considered.

KEY WORDS

Aortic arch anomaly. Kommerell’s diverticulum.
Prenatal diagnosis.

INTRODUCCION

El diagnostico ecogrifico de las cardiopatias con-
génitas (CC) sigue siendo uno de los retos con los
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Figura 1. Se puede apreciar la traquea rodeada por un anillo
vascular que forma la caracteristica imagen en “U” propia del
arco aortico derecho con arteria subclavia izquierda aberrante,
Jformado por: arteria pulmonar a la izquierda de la traquea (P);
arteria subclavia izquierda aberrante por detrds, con el ductus
izquierdo formando el llamado diverticulo de Kommerell (flecha
gruesa); aorta ascendente y descendente a la derecha de la
traquea (A), y vena cava superior (C).

que se enfrentan los especialistas dedicados al diag-
nostico prenatal.

A pesar de los avances médicos, que han permi-
tido un mejor conocimiento anatomico-ecografico
del corazoén fetal, y a los avances tecnologicos, que
han mejorado la resolucion de los ecografos, las CC
en buena parte siguen pasando inadvertidas durante
la vida fetal, de manera que, hasta el ano 2000, un
75-85% no eran detectadas entre la poblacion gene-
ral en comunidades como la catalana o inglesal.

El conocimiento anatoémico y funcional del cora-
zo6n fetal ha aumentado desde la aparicion e im-
plantacion de la ecografia como método de diag-
noéstico prenatal. Asi, desde la descripcion de la
imagen de las 4 cimaras cardiacas hasta los 5 pla-
nos de Yagel®, la ecografia ha permitido una mejora
ostensible en el diagnostico de las CC, y puede de-
tectar malformaciones que hasta hace poco pasaban
inadvertidas.

Se presentan 2 casos de arco aortico derecho,
que se detectaron al aplicar como método de criba-
do para el estudio cardiaco la visualizacion de los 5
planos de Yagel durante la practica de la ecografia
morfologica, método empleado en todas las emba-
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Figura 2. Referencias anatomicas normales en el denominado
corte “3VI” en el mediastino alto, descrito por Yagel. P: arteria
pulmonar; AA: aorta ascendente; AD: aorta descendente; CS:
vena cava superior; T: traquea; C: columna.

razadas controladas en nuestro servicio desde la
apertura del hospital en diciembre de 2001.

CASOS CLINICOS
Caso 1

Paciente de 31 anos, nulipara y sin antecedentes
de interés. Consulta por primera vez en nuestro ser-
vicio en la semana 14+2 del embarazo, que impide
el cribado ecografico mediante la sonoluscencia. Cri-
bado bioquimico en el segundo trimestre con un
riesgo para sindrome de Down 1/495.

Durante la practica de la ecografia morfologica se
detecta una sospecha de malformacion cardiaca, el
resto de estructuras eran normales. Se visualiza un
corte de 4 camaras normal, con los tractos de salida
pulmonar y aorta cruzados correctamente. En el cor-
te “3VT” del mediastino superior descrito por Yagel,
se aprecia que la aorta pasa por el lado derecho de
la traquea (fig. 1) y no por el izquierdo, como seria
la norma (fig. 2). Se observa con claridad un anillo
vascular alrededor de la triquea que forma una ima-
gen en “U” y no la caracteristica “V” que dibujan
normalmente la aorta y el ductus arterioso. Es esta
imagen en “U” andmala que nos orienta hacia el
diagnostico del tipo de arco aoértico derecho, que
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correspondia probablemente a un arco adrtico dere-
cho con arteria subclavia izquierda aberrante, en la
que el anillo que rodea la traquea esta formado por
la aorta ascendente, el arco adrtico derecho (a la de-
recha de la traquea), la arteria subclavia izquierda
aberrante por detrds de la triquea, y el ductus arte-
rioso y el tronco de la pulmonar a la izquierda de
ésta. Mediante el Doppler color se aprecia un flujo
retrogrado que corresponde al llamado diverticulo
de Kommerell, y que va desde el ductus hacia la
aorta descendente.

La aorta descendente se localiza a la izquierda de
la columna vertebral, la cava inferior no presenta al-
teraciones. En los 3 vasos de Yoo et al® se visualiza
el timo dentro de parametros normales.

Ante la sospecha de arco aoértico derecho se
aconseja la prictica de una amniocentesis y el estu-
dio de la microdelecion del cromosoma 22, que re-
sultan normales.

Consultada la bibliografia médica, se plantea y se
informa de la sospecha diagnostica a la pareja y se
transmite la informacion hallada sobre el pronoéstico
de la cardiopatia. Deciden seguir el embarazo. Se
controla la gestacion cada 2-3 semanas, sin que pre-
sente complicaciones hasta el parto. Durante el con-
trol del embarazo se decide remitir a la paciente a
un centro de referencia que cuente con cirugia car-
diaca neonatal por si fuera precisa una conducta
posnatal activa. Finalmente, el parto se produjo sin
incidencias, nacid un feto hembra en un parto euto-
cico, Apgar 6-9. El recién nacido no presentd com-
plicaciones cardiorrespiratorias, se confirmé el diag-
noéstico mediante ecocardiografia posnatal y se dio
de alta para seguimiento ambulatorio. Actualmente
permanece sano a los 8 meses de vida.

Caso 2

Paciente de 35 anos, sin antecedentes de interés.
PARA (0020). Primera visita de embarazo en la se-
mana 12, embrién Gnico (CRL, 59 mm), sonoluscen-
cia de 2 mm, indice de pulsatilidad del ductus ve-
noso de 1,42. Se plantea amniocentesis por edad
materna segun lo establecido en nuestra autonomia.
Resultado, 46 XX normal.

En la ecografia morfologica se detecta la sospe-
cha de una CC (probable arco adrtico derecho), y el
resto de estructuras fetales eran normales. Se solici-
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Figura 3. Una caracteristica del arco aortico derecho con
imagen de ramas en espejo es ver como la traquea (T) queda
localizada entre la pulmonar (P) y la aorta (A), sin que éstas
lleguen a unirse por detrds para formar el ductus. C: vena cava
superior.

to la valoracion del CATCH 22 sobre la amniocente-
sis previa, pero su resultado no fue factible por fal-
ta de liquido. Esto wltimo se conoci6 ya entrada la
semana 24, por lo que se decidié no realizar una se-
gunda técnica de diagnostico genético.

En dicha semana se confirm6 la sospecha diag-
nostica de arco aoértico derecho, y los hallazgos eran
compatibles con el tipo denominado arco adrtico de-
recho con imagen de ramas en espejo. Corazon en
situs solitus, eje de 45°, tamano normal, corte de 4
camaras normal, salida de grandes vasos cruzada. En
el corte de mediastino alto se aprecia que la aorta as-
cendente pasa por la derecha de la triquea, sin que
llegue a comunicarse con el ductus arterioso que se
visualiza a su izquierda (fig. 3). No se llega a formar
un anillo vascular y tampoco se cierra la imagen ca-
racteristica en “V” descrita por Yagel*. La aorta des-
cendente se halla en el lado derecho, que delimita la
linea media de la columna vertebral (fig. 4). También
se aprecia una insuficiencia tricuspidea que desapa-
reci6 en los controles sucesivos, probablemente fi-
siologica. Se visualiza la presencia del timo (17 X 7
mm) por delante del corte de los 3 vasos.

En la semana 30 se aprecia retraso de crecimien-
to intrattero, con pardmetros del estudio Doppler
normales (umbilical, cerebral media y ductus veno-
so). En la semana 34 inicia un aumento de la pre-
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Figura 4. Otro ballazgo ecogridfico, caracteristico del arco
aortico derecho con imagen de ramas en espejo, es ver que la
aorta descendente (Ao) baja a la derecha de una linea
imaginaria que supone la linea media de la columna vertebral
(C), y no por la izquierda como es babitual.

sion arterial, con clinica de preeclampsia (proteinu-
ria de 819 mg/24 h), presion arterial de 185/115
mmHg y que precisa tratamiento con labetalol. Se
decide finalizar la gestacion mediante la prictica de
una cesarea por tratarse de una podalica. Nace una
hembra de 1.820 g, Apgar 8, sin complicaciones car-
diorrespiratorias.

En el posparto se confirma el diagnostico de ar-
co aortico derecho mediante ecocardiografia posna-
tal. Tras 3 meses de vida no presenta complicacio-
nes clinicas. Se solicito estudio de microdelecion del
cromosoma 22 con resultado negativo.

DISCUSION

Las CC representan las malformaciones congéni-
tas severas mis frecuentes. Afectan aproximadamen-
te a un 8 por mil de los recién nacidos y la mitad
de ellos corresponde a malformaciones moderadas o
severas que, a pesar de los avances en cirugia car-
diaca, siguen presentando una morbimortalidad no
desdenable.

La mortalidad global alcanza el 25-30%, y son res-
ponsables de mas del 50% de la mortalidad infantil
por malformacion congénita. Presentan una elevada
relacion con cromosomopatias, sobre todo si se aso-
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cian a otras malformaciones, y llegan al 15-25% si se
presentan aisladas. Su incidencia es 5-7 veces mayor
que las cromosomopatias y 3-4 que los defectos del
tubo neural; ello hace imprescindible aplicar un mé-
todo de cribado que permita valorar el corazon fetal
de forma reproducible a todas las gestantes.

El diagnostico de las CC ha sufrido un gran cam-
bio en los ultimos 15 afios, de manera que la prime-
ra revolucion diagnostica aparece con la descripcion
del corte de las 4 camaras que permite llegar a una
tasa de deteccion del 30-40%°, y que puede aumen-
tar hasta un 70% al aplicar la metodologia descrita
por Yoo et al®> en 1997. En la que afaden al corte de
4 camaras, la salida de la aorta y de la pulmonar (ejes
largos), y el arco aértico (corte longitudinal), la vi-
sualizacion del corte de los 3 vasos en el mediastino.

Finalmente, Yagel et al” describen un método de
estudio en 5 planos coronales en eje corto que per-
mite llegar hasta un 90% en el diagnostico de las CC.
Los autores establecen un método reproducible en
casi todas las pacientes, en el que ademas de estu-
diar los cortes anteriormente descritos se valoran los
arcos (aodrtico y pulmonar) con un menor tiempo de
exploracion que cuando éstos se exploran mediante
cortes paraesternales largos.

La innovacion de este método no soélo radica en
su reproducibilidad, sino en que por primera vez
nos permite valorar la relacion de los grandes vasos
en el mediastino alto, de forma que se consigue es-
tudiar anomalias cardiacas, como las alteraciones del
arco aortico, que hasta ahora no podian apreciarse
en el periodo prenatal.

Las anomalias del arco aoértico se definen como
“las alteraciones de posicion, del patron de las ramas
o ambas, del arco adrtico”. A pesar de tratarse de
una alteracion congénita rara no son infrecuentes,
aunque los casos referidos con diagnostico prenatal
son escasos. Se puede encontrar distintos tipos de
anomalias del arco adrtico (tabla 1), todos ellos des-
critos detalladamente por Yoo et al® en forma de
diagnostico prenatal.

Dentro de las alteraciones del arco adrtico, se en-
cuentran las anomalias del arco aértico derecho que
se define como “el arco de la aorta que pasa por la
derecha de la traquea y por encima del bronquio
principal derecho, mientras que la aorta descenden-
te puede bajar por la izquierda, por medio o por la
derecha de la linea media marcada por la columna
vertebral ™.
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Tabla 1 Clasificacion de las anomalias del arco

adrtico

1. Arco aodrtico derecho con imagen de ramas en espejo

2. Arco aortico derecho con arteria subclavia izquierda aberrante
o innominada

3. Arco aortico izquierdo con arteria subclavia derecha aberrante
o innominada

4. Doble arco aortico

5. Arco adrtico circunflejo retroesofigico

Las formas del arco aortico derecho presentan
una incidencia en series radiolégicas del 0,05-0,1%',
mientras que aparecen en un 0,04-0,1% en las reali-
zadas en autopsias'!. Prenatalmente, la serie publi-
cada mis amplia incluye 18 pacientes diagnosticadas
sobre 18.347 (Achiron et al'?), suponiendo una inci-
dencia del 0,1%.

En sintesis, se deberia encontrar aproximadamen-
te 1 caso por cada 1.000 embarazos atendidos; sin
embargo, a tenor de los pocos casos publicados en
la bibliografia, incluso dentro de series de diagnosti-
co de cardiopatia congénita prenatal, éstas no se
presentan 0 no se detectan, por lo menos en esta
proporcion.

La evolucion en el conocimiento de la anatomia
del corazén y de los grandes vasos induce a supo-
ner que quizd se esté frente a la segunda posibili-
dad, tratandose hasta ahora de procesos no diag-
nosticados. Las anomalias del arco adrtico pueden
pasar inadvertidas si se valora exclusivamente un
corte de 4 camaras y las salidas de los grandes va-
sos, incluso en el corte de los 3 vasos descritos por
Yoo et al’. Sin embargo, si incluimos el estudio de
los 5 planos de Yagel et al’, la probabilidad de apre-
ciar estas anomalias es alta, sobre todo si se piensa
en su posible existencia.

Durante el embarazo, los obstetras tienen el privi-
legio de poder visualizar con cierta facilidad la tra-
quea, que durante la gestacidon presenta una imagen
sonoluscente ya que ésta esta repleta de liquido am-
nidtico, lo que permite localizarla y detallar las rela-
ciones que presenta con los grandes vasos en el me-
diastino superior. Precisamente ésta es la base de la
descripcion que Yagel et al’ realizan en el V plano.
El autor empieza el estudio cardiaco con un corte de
abdomen superior (I plano), y al trasladar el trans-
ductor del ecografo en sentido craneal, obtiene el
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corte de 4 camaras (II plano) y posteriormente la sa-
lida de la arteria pulmonar e el ventriculo derecho
(IV plano), intercalando entre estos dos cortes (Il y
IV plano) la visualizacion de la salida de la aorta (III
plano), que precisa de una pequena angulacion de la
sonda hacia el hombro derecho del feto. El V plano
se obtiene con la misma traslacion paralela del I, 11
y IV, y nos permite visualizar el llamado corte “3VT”,
donde podemos valorar la posicion del arco adrtico.

En la figura 2 puede apreciarse como se relacio-
nan entre si los grandes vasos y los demas 6rganos
en el mediastino superior. El arco del ductus (pul-
monar) se sitGa a la izquierda del torax; adyacente a
él y pegado a su derecha se ve el arco aoértico (aor-
ta ascendente y descendente), que confluye con el
ductus en la parte posterior y cierra la imagen ca-
racteristica en “V”. Mas a la derecha y en posicion
anterior se aprecia un corte coronal de la vena cava
superior, mientras que por detrds de ella y a la de-
recha de la aorta se sitGa la triquea, lo que confi-
gura la descrita imagen “3VT”. Conocer y compren-
der este corte serd imprescindible para el
diagnostico de las anomalias del arco aortico.

Asi, los casos que se describen en el articulo pre-
sentan el signo patognomoénico para el diagnodstico
de arco aodrtico derecho, es decir, encontrar distan-
tes entre si el arco del ductus y el de la aorta en el
corte coronal del mediastino alto, pudiendo ver en-
tre ellos la trdquea, con aspecto sonoluscente, que
los separa. A partir de aqui, se podrid intentar preci-
sar la variedad de arco aoértico derecho detectada.

Fundamentalmente existen 2 variedades de arco
aortico derecho:

— Con arteria subclavia izquierda aberrante (o in-
nominada).
— Con las ramas en espejo.

Arco aortico derecho con arteria subclavia
izquierda aberrante

Se caracteriza porque la primera rama que surge
de la aorta es la car6tida izquierda seguida de la ca-
rotida derecha, subclavia derecha y finalmente la
subclavia izquierda que surge desde la aorta des-
cendente pasando por detrds del esofago y de la tra-
quea. Se asocia entre un 10 y un 50% a CC. Ecogri-
ficamente, se traduce en:

Prog Obstet Ginecol. 2005;48(11):555-62
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Figura 5. Cuando se observa el arco del ductus en un corte
paraesternal longitudinal largo, se ve un flujo retrégrado que
lleva sangre del ductus a la aorta (subclavia).

— Un anillo vascular que rodea la traquea y el
esofago; la aorta ascendente, arco adrtico derecho a
la derecha de la triquea, arteria subclavia izquierda
aberrante por detras, ductus (izquierdo), el tronco
de la pulmonar por la izquierda y el corazon delan-
te (fig. 1), y ofrece una imagen en “U” vascular en
vez de la conocida forma en “V”.

— En un corte coronal de la triquea y los bron-
quios, se aprecia la vena cava y el arco adrtico a la
derecha, mientras la pulmonar aparece a la izquierda.

— Si se utiliza el Doppler color, se aprecia un flu-
jo de sangre anterdgrada en el ductus y un llenado
retrogrado desde éste hacia la aorta descendente
(fig. 1). Esta zona corresponde a la conocida como
diverticulo de Kommerell, descrito por Burckhard F.
Kommerell en 19363, También se podra visualizar el
flujo retrogrado en un corte paraesternal longitudinal
del ductus (fig. 5).

Nos ha llamado la atencidén que en un corte pa-
raesternal longitudinal de la aorta, el arco se alarga
considerablemente de manera craneal antes de rotar
y descender hacia el diafragma (fig. 6), esta caracte-
ristica ha sido también resefiada por Achiron et al'2.

Arco aortico derecho con ramas en espejo
Como indica su nombre, en este caso el arco de

la aorta pasa por la derecha de la traquea y la dis-
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Figura 6. El arco del cayado de la aorta se alarga cranealmente
(%), dentro de una imagen impropia e infrecuente, que ya
describen autores como Achiron, en el caso de un arco aortico
derecho.

posicion de los troncos supracervicales es especular
a la norma. De esta forma nos encontramos con un
primer tronco que corresponde a la arteria innomi-
nada izquierda de la cual emergen la carétida y sub-
clavia izquierdas; seguidamente aparece la carétida
derecha y finalmente la subclavia derecha. El ductus
suele unirse a la innominada izquierda de manera
que no se junta con la aorta. Por ello, no se visuali-
za un anillo vascular como sucede en la primera
anomalia.

Con frecuencia se asocia a CC (tetralogia de Fa-
llot), asociacion que se conoce como enfermedad de
Corvisart. Ecograficamente se caracteriza por:

— No se visualiza un anillo vascular (por lo ya co-
mentado anteriormente).

— No se aprecia la imagen caracteristica en “V”
entre aorta y pulmonar, asi como tampoco la imagen
en “U” del caso previo, ya que el ductus izquierdo
se forma con la arteria innominada izquierda y la
pulmonar (fig. 3).

— La aorta descendente se encuentra desplazada
a la derecha de la linea media que delimita la co-
lumna vertebral.

La posibilidad de diagnostico prenatal de estas

anomalias tiene un valor trascendental en 2 aspec-
tos:
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— El primero consiste en que, como alteracion co-
notruncal, ya se presente asociada o no a otras CC,
puede presentarse en relacion con cromosomopati-
as, de las que destaca la microdelecion del cromo-
soma 22. Asi, Rauch et al'* encuentran que el 46%
de los nifios con arco adrtico derecho presentaban
una microdelecion del cromosoma 22.

— En segundo lugar merece destacarse la reper-
cusion clinica. La disposicion del arco aodrtico y sus
ramas puede favorecer la clinica respiratoria (disnea)
o digestiva (disfagia). En principio, y una vez des-
cartadas las cromosomopatias, se trata de una mal-
formacion que no suele presentar complicaciones
prenatales, aunque se desconozca, hasta el naci-
miento, si existird repercusion sobre las vias respira-
toria o digestiva. Asi, en la serie mas amplia de diag-
nostico prenatal presentada por Achiron et al'?, solo
1 feto entre 18 presentd clinica. Sin embargo, estos
pacientes no estan exentos de complicaciones a lo
largo de su vida. Hasta un 75% de los individuos
con clinica la presentarin en edad infantil, aunque
las complicaciones puedan aparecer incluso en adul-
tos (77 anos)®.

No es infrecuente diagnosticar la anomalia tras
procesos disneicos refractarios a los tratamientos ha-
bituales’® o como complicaciones vasculares, habi-
tualmente en pacientes que desarrollan un aneurisma
en el diverticulo de Kommerell en el caso de arco
aortico derecho con arteria subclavia aberrante!.

Recientemente, Tschirch et al® aportan un caso de
arco aoértico con arteria subclavia aberrante, en el
que fue preciso un tratamiento quirdrgico en los pri-
meros dias de vida; lo que refuerza el interés del
diagnostico prenatal de esta patologia.

En conclusion, creemos que el diagnostico de es-
tas alteraciones es factible dada la colaboracion ines-
timable de la visualizacion de la triquea, que per-
mite ver la relaciéon con los grandes vasos. Ello
orientard sobre la necesidad de realizar la valoracion
de la dotacion cromosomica del feto y permitird dis-
criminar a los pacientes que deberan controlarse du-
rante su vida ante la posibilidad de complicaciones
severas, no exentas de una morbimortalidad eleva-
da. Quizad, merced a la descripcion de los cortes
anatémicos de Yagel*, su detecciéon serd mayor y
mas cercana a los datos de diagnostico posnatal.
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