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Presentamos un caso de diagndstico prenatal de arco adrtico derecho (AAD) aislado y se
describe el manejo diagnéstico-clinico de esta entidad. En la exploracién ecogréfica fetal
de una gestante de 20 semanas se detecté un AAD sin otras malformaciones asociadas.
Mediante un corte axial del térax fetal a nivel del plano de tres-vasos-traquea, se comprobo
el trayecto anémalo del arco adrtico, a la derecha de la traquea. El AAD es una entidad
rara (prevalencia del 0,1%) y sus variantes pueden condicionar sintomatologia compresiva
y estar relacionadas con anomalias cardiacas (hasta 90%) y/o con la microdelecién 22q11
(hasta 46%). EI corte ecografico de tres-vasos-traquea es fundamental para su diagnéstico
prenatal y tras su deteccién estd indicada una evaluacién exhaustiva del corazén fetal, dis-
tinguir sus variantes y/o un estudio cromosémico-genético especifico. En presencia de otras
anomalias el pronéstico es pobre; los casos aislados suelen tener una evolucién postnatal

oligo o asintomatica.
© 2012 Asociacién Espanola de Diagnéstico Prenatal. Publicado por Elsevier Espana, S.L.
Todos los derechos reservados.
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We report a case of prenatally diagnosed isolated right aortic arch (RAA) and describe the pro-
cedure for its ultrasound-guided diagnosis and clinical management. The ultrasound scan of
a 20-week-old fetus revealed an isolated RAA. The diagnosis was achieved using the 3 vessels
and trachea view, in which the aortic arch was visualized to the right side of the trachea. RAA
is arare finding (incidence, 0.1%) and its variants may cause compressive symptoms and be
associated with congenital heart defects (up to 90%) and/or 22q11 microdeletion (up to 46%).
The 3 vessels and trachea view is essential for the prenatal diagnosis of RAA. Detection of
this condition must be considered an indication for fetal echocardiography, to distinguish its
variants, and a genetic study is also recommended. Isolated RAA is usually asymptomatic,
although the outcome of RAA associated with other abnormalities is uncertain.
© 2012 Asociacién Espanola de Diagndstico Prenatal. Published by Elsevier Espaiia, S.L.
All rights reserved.
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Introduccién

Durante el desarrollo embrionario, el sistema aértico con
2 vasos simétricos, uno izquierdo y otro derecho, forma un
anillo vascular rodeando el tubo digestivo-pulmonar en cre-
cimiento. Habitualmente, el arco aértico derecho (AAD) sufre
una regresién y el izquierdo prevalecel. En un plano transver-
sal, el arco izquierdo, discurre de abajo a arriba, delante-atras
y derecha-izquierda, por delante y a la izquierda de la tra-
queay el es6fago’2. En este trayecto la aorta emite los troncos
arteriales responsables de la irrigacién de cabeza y miembros
superiores’ (fig. 1A-B).

Las alteraciones del desarrollo del arco adrtico se presentan
en el 1-2% de la poblacién general, donde el 10% son AAD?** y
pueden presentarse aisladas o asociadas con anomalias car-
diacas, extracardiacas y/o cromosomopatias (especialmente
microdeleciones en el cromosoma 22q11 [CATCH-22])1°.

El diagnéstico ecografico prenatal del AAD se realiza
mediante un corte transversal del térax fetal a nivel

mediastinico, cuando el arco adrtico se sitia a la derecha de
la traquea? (fig. 2).

Presentamos un caso de diagndstico prenatal aislado de
AAD, en un feto de 20 semanas de gestacioén y se describe el
manejo diagndstico-clinico de esta entidad.

Observacién

En una gestante de 20 semanas controlada de forma habi-
tual en nuestro centro, la exploracién ecografica en modo
B y con Doppler color, a nivel del corte tres-vasos-trdquea
descrito por Yagel®, mostré el arco transverso de la aorta
situado a la derecha de la trdquea (fig. 2). El ductus arte-
rioso (DA) se encontraba a la izquierda de la trdquea,
no se detectaron anillos o cabestrillos vasculares, por lo
que la sospecha diagnéstica fue de AAD con ramificacién
especular (arteria braquiocefalica izquierda, arteria carétida
derechay arteria subclavia derecha) de los vasos supraadrticos
(fig. 1D). La exploracién no reveld otras anomalias cardiacas ni

B

Figura 1 - Esquemas ilustrativos del desarrollo del arco aédrtico izquierdo y derecho.

A) Esquema del doble arco adrtico embrionario. Se identifican 2 arcos adrticos que rodean la traquea y el es6fago. B) Modelo
de arco adrtico izquierdo: el arco aértico y el ductus arterioso, ambos izquierdos, confluyen en la aorta descendente.

C) Modelo de arco adrtico derecho con arteria subclavia izquierda aberrante y ductus arterioso derecho. El arco adrtico se
localiza a la derecha de la triquea y la arteria subclavia izquierda presenta un trayecto retrotraqueal. D) Modelo de arco
adrtico derecho con ramificacion especular y ductus arterioso izquierdo.

Ao: aorta; AP; arteria pulmonar; CD: arteria carétida derecha; CI: arteria carétida izquierda; DA: ductus arterioso; E: eséfago;
SD: arteria subclavia derecha; SI: arteria subclavia izquierda; T: traquea.
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Figura 2 - Imagen ecografica del arco adrtico en el corte axial tres-vasos-traquea. A) Arco adrtico izquierdo normal

(20 semanas de gestacion). B) Arco adrtico derecho con Doppler color (arco adrtico derecho); se visualiza el trayecto anémalo
del arco aértico a la derecha de la traquea (20 semanas de gestacion).

Ao: aorta; AP: arteria pulmonar; T: traquea; VCS: vena cava superior.

extracardiacas asociadas. El estudio cromosémico fue nega-
tivo para aneuploidias y para la microdelecién del cromosoma
22. Una ecocardiografia posterior confirmé dicha anomalia
y los sucesivos controles ecograficos no presentaron cam-
bios significativos. La gestacién evoluciond sin complicaciones
finalizando a las 39 semanas mediante el parto vaginal de
un varén de 2.900 g. Los estudios ecocardiograficos posnatales
confirmaron el diagnéstico prenatal. No se detectaron otras
anomalias y el seguimiento posnatal fue favorable hasta los 5
meses de vida.

Comentario

Presentamos un caso de diagnéstico ecografico prenatal
de AAD con ramificacién especular sin otras anomalias
asociadas. El1 AAD se diagnostica en un corte axial de tres-
vasos-traquea®, donde el arco adrtico se sitia a la derecha de
latrdquea, y no a la izquierda como es habitual” (figs. 1y 2). En
funcién del segmento del arco adrtico embrionario izquierdo
que regresa y del derecho que persiste, se establece un patrén
de ramificacién de los vasos supraaérticos que determina las
variantes de AAD, que son fundamentalmente 2 (fig. 1C-D):
a) AAD con arteria subclavia izquierda aberrante (ASIA), el méas
frecuente; donde la ASIA se origina distalmente en la aorta
y discurre por detrds de trdquea y es6fago hacia el hombro
izquierdo®. Dado que en la mayoria de los casos, el DA perma-
nece alaizquierda de la trdquea, es comun la formacién de un
anillo vascular alrededor de la misma que ecograficamente
se visualiza como una estructura vascular en forma de U'>#;
y b) AAD con ramificaciones vasculares en espejo, como es
nuestro caso, en el que a pesar de que el DA permanece a la
izquierda, no se forman anillos vasculares, lo que permite
diferenciarlo ecograficamente de forma indirecta de los casos
con ASIA8. La visualizacién directa de la salida de los
troncos supraadrticos fetales para distinguir ambas variant-
es puede resultar complicada aunque no imposible, siendo 1til
la tecnologia 3D°. A este respecto se necesitan méas estudios.

Salvo los casos con anomalias asociadas y los sintomati-
cos, estos ultimos por compresién mecénica secundaria a la

presencia de anillos vasculares en torno a la traquea-esoéfago,
el resto de los casos de AAD suelen pasar desapercibi-
dos postnatalmente, lo que subestima la frecuencia de esta
entidad?*.

Aunque todas las anomalias del arco aértico pueden aso-
ciarse con defectos cardiacos-extracardiacos y/o alteraciones
cromosémicas, estos son mas comunes en los subtipos que
no forman anillos. En nuestro caso, AAD con ramificacio-
nes en espejo, esta asociacién puede llegar hasta el 90%,
siendo frecuentes las anomalias conotruncales (tetralogia
de Fallot [30-50%] o truncus arterioso [15-35%])%°. Por el
contrario, en los casos con ASIA esta asociacién supone un
20% y son maés frecuentes los defectos septales'. En con-
junto, 1/6 de los casos de AAD se asocian con anomalias
extracardiacas y hasta el 46% son CATCH-22 positivos>1?,
ambas condiciones asociadas entre si y/o con sindromes de
heterotaxia®'!. Las variantes de AAD que forman anillos vas-
culares aparecen con mas frecuencia aisladas y son de mejor
pronéstico.

En resumen, el diagnéstico ecografico prenatal del AAD
se realiza con facilidad a nivel del corte axial de tres-vasos-
trdquea, donde la aorta se sitia a la derecha de la trdquea.
Tras el diagnéstico de AAD, se debe realizar una explo-
racién fetal exhaustiva para detectar anillos vasculares en
torno a la trdquea, determinar sus variantes y descartar otras
anomalias cardiacas/extracardiacas. Es necesario un estu-
dio cromosémico que descarte la presencia de CATCH-22.
Igualmente, se recomienda una exploracién ecocardiogra-
fica pre- y postnatal, asi como tomografia y/o resonancia
magnética postnatales para confirmar el diagnéstico, valorar
la severidad e indicacién quirtrgica? y finalmente conti-
nuar el seguimiento, que en los casos aislados suele ser
favorable.
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