Los Anillos vasculares,
Una amenaza creciente para la via respiratoria.
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Resumen: Los Anillos Vasculares, son Infrecuentes en
nifios, para su diagndstico es importante una anamnesis 'y
examen fisico acusioso, dado que el punto de partida
puede ser sintomatologia respiratoria y/o gastriointestinal
desde los primeros dias de vida o al contrario de inicio
mas tardio. El objetivo de este articulo es presentar un
caso en lactante masculino de 7 meses de edad con
estridor y neumonias recurrentes secundario a un anillo
vascular. Su diagnostico exige un alto grado de sospecha
clinica auxiliado por los estudios de imagen que seran
complementarios .Ademas resaltar que el estridor denota
una obstruccién de via respiratoria central y su etiologia
debe investigarse a la brevedad.

Palabras clave: anillo vascular, doble arco aértico,
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Abstrae: Vascular rings are rare in children. In order to
diagnose it you must taje a thorough history and physical
examination. Usually, double vascular arches surround
the esophagus and trachea and if sufflciently constrictlve
can cause breathing and swallowlng difflculties starting the
first day of Ufe or even later. The diagnosis requires a high
grade of culincar susplcions helped with complementary
Imaglng studies. It js very jimportan to remember that
stridor denotes central alrway obstructlon and jts cause
should be identified as soon as posslble.
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Introduccion:

Los anillo vasculares representan menos de 1%
de las cardiopatias congénitas, y sus
manifestaciones clinicas dependerdn de las
estructuras anatémicas afectadas y el tipo de
anillo vascular, su diagndstico oportuno
disminuye la morbi-mortalidad asociada dado
gue si es necesario debera intervenirse
quirdrgicamente. (1'213)

El objetivo del presente articulo es reportar un
caso de anillo vascular que se manifestd
predominantemente por estridor permanente e
infecciones respiratorias a repeticion.

Caso Clinico:

Lactante de siete meses de edad, sexo mas-
culino, procedente de Sabda, Departamento de
Colon con el antecedente de “Chillido” referida
por la madre desde la primera semana de vida,
por lo que ameritd asistencia médica repetida
permaneciendo ingresado en seis ocasiones en
diferentes Hospitales Regionales donde recibio
tratamiento para bronquiolitis y neumonia no
evolucionando satisfactoriamente, motivo por el
cual fue referido a nuestro Hospital con la
principal sospecha clinica de Enfermedad por
Reflujo Gastroesofagico y neuropatia aspirativa.
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Se recibié paciente licido, con leve distres
respiratorio, no cianosis, con estridor bifasico
resaltando el componente espiratorio el cual se
exacerbaba con el llanto y al alimentarse, con
adecuada entrada de aire bilateral, buena
expansibilidad pulmonar, se
iniciadoblecobertura antibiética por sospecha de
neumonia, ademas manejo anti reflujo a base de
procinéticos y blogueadores H2.

En la Figura 1 se presenta la radiografia simple
de térax. En Sala de Lactantes fue evaluado por

Los Servicios de Gastroenterologia, Neumologiay
Cardiologia Pediatrica. La Endoscopia digestiva
mostré eritema generalizado y leve compresion
medial izquierda no pulsatil con disminucion de la
luz esofagica, por tal motivo se realiza serie
esofagogastroduodenal que aparte de la presencia
de reflujo gastroesofagico grado Ill confirma la
presencia de una “muesca”’ o defecto de llenado
entre tercio medio y superior del eséfago
sugiriendo la presencia de un anillo vascular.

Figura 1. Radiografia simple
de torax reporta reforzamiento
broncovascular leve, no infilirados
neumaonicos ni derrames pleurales,
su silueta cardiaca es normaly no
hay datos de obstruccidn a nivel
de traquea

Figura 2. Serie esofa-
gogastroduodenal
mostrando defecto de
llenado (area en circulo).




NeumologiarealizaBroncoscopia corroborando
compresion extrinseca pulsétil a nivel de 1/3
inferior de traquea y Carina , que ocluye casi
en su totalidad el bronquio principal izquierdo
(90% ) y en gran medida el bronquio principal
derecho ( 60 % ) . Se solicita Tomografia de
térax con reconstruccion vascular que muestra
ausencia de lesiones del parénquima pulmonar
e imagen compatible con un doble arco aértico,
hecho corroborado eco cardiograficamente,
ademas de la demostracion de un corazon
estructuralmente sano por el Servicio de
cardiologia Infantil. Este pacientito estd en
espera de Cirugia Cardiaca a realizarse en
Estados Unidos en Octubre del 2010.

Figura 3. Reconstruccion de anillo vascular guiada por Tomografia.
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Discusion:

Los anillos o “slings” vasculares son anomalias
0 variaciones anatomicas vasculares que '
comprimen, en mayor 0 menor grado, la traquea,
el es6fago 0 ambos y que causan niveles |
variables de estridor y/o disfagia 123

Informes confirman que representan menos
del 1% de todas las anormalidades
cardiovasculares congénitas pero esto puede
ser subestimado porque algunas condiciones
son asintomaticas. ©

Los anillos vasculares, una amenaza creciente para la via respiratoria... 3 3

El desarrollo de la aorta ascendente normal
depende de la posicion correcta y septaclén
helicoidal del complejo setal adrtico-pulmonar
(tabique que en la vida fetal, divide el tronco- cono
en aorta ascendente por un lado y tronco de arteria
pulmonar por el otro). Mientras que el cayado
aortico deriva del cuarto arco aértico izquierdo, los
vasos del cuello derivan de arcos aorticos y las
arterias intersegmentarias.®

Hasta el dia 21 de desarrollo embrionario, el
embrién normal tiene una aorta derecha (o cuarto
arco aértico derecho) y una aorta izquierda (o
cuarto arco aortico Izquierdo) después la primera
involuciona, para constituir luego parte del tronco
arterial braquiocefalico, la persistencia de estos dos
arcos aorticos determinara la
presencia de un doble arco
aortico.®

Los anillos vasculares pueden
ser de dos tipos:

* Completo: se refiere a la
condicion en que las
| estructuras vasculares forman
’i un circulo completo al redor de
la traquea y eso6fago esto
incluye: Doble arco adrtico,
arco aoértico derecho con
ligamento arterioso Izquierdo.

* Incompleto: anormalidades
vasculares que no forma un
circulo completo alrededor de
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|
E la traquea y es6fago; pero si
i puede comprimir traquea y
"-Ducendel:tei es6fago esto Incluye: arteria
' E innominada andmala, y arteria
subclavia
| Derecha aberrante, arteria

pulmonar izquierda anémala.®

Doble arco aértico

En esta lesion la aorta ascendente se bifurca en
dos arcos, uno derecho y posterior, y el otro
izquierdo y anterior, rodea la traquea y el es6fago y
confluye en la aorta descendente. Ambos arcos
pueden ser permeables, de igual o desigual
diametro (aunque habitualmente el derecho es el

mayor) y uno de los dos hipopléasico o reducido a
un cordoén fibroso. 2%



- 34 Acta Pediatrica Hondurefia « Vol. 1.No. 1 ® Abril - Septiembre 2010

Los troncos supra  aorticos  emergen
independientemente de cada arco aértico. Casi
siempre existe un conducto o ligamento arterioso
izquierdo, aunque puede ser derecho, sin excluir
la remota posibilidad de existir ambos.

En la mayoria de los casos se presenta como una
lesion aislada y es el mas frecuente de los anillos
vasculares (casi el 40%). ®

Un 20% de los pacientes estan asociadas con
cardiopatias congénitas incluyendo tetralogia de
fallot, defecto del septum ventricular, coartacion, o
ductus arterioso persistente, transposicion de los
grandes vasos. ®

Exploracién fisica: La obstrucciéon de la via
aérea puede manifestarse con un estridor

El Ecocardiograma bidimensional con Doppler-
color permite habitualmente la visualizacion del
doble arco, aunque es mas dificil si el arco no
dominante no es permeable (corddn fibroso). La
Imagen subcostal del ventriculo izquierdo puede
mostrar la bifurcacion de dos arcos separados y
por lo general es la primera pista sobre la
presencia de un doble arco aértico. El Doppler
color ayuda a confirmar estos hallazgos e
identificar el origen de los vasos del arco ©.

La Resonancia Magnética Nuclear (RMN) y el
TAC ofrecen imagenes de muy buena calidad de
la anomalia vascular y de la lesidn estendtica
producida sobre la traquea. La angiografia es
so6lo excepcionalmente necesaria.

El tratamiento es quirdrgico y consiste en la
seccion del arco adrtico menor. Esté indicada’' en
los pacientes con sintomatologia evidente y no
indicada en los individuos asintomaticos. Los
enfermos con escasa repercusion clinica pueden
ver demorada la cirugia y valorar la evolucién con
el crecimiento, aunque la ausencia de una
tendencia clara a la mejoria es indicativa de

evidente o bien expresarse en forma de dificultad
respiratoria con retraccion costal. La auscultacion
detecta ruidos inspiratorios rudos, o auscultacion
de sibilancias ins o espiratorias. (2

Diagnostico:

En la Radiografia de térax el doble arco con

dominancia derecha ofrece las imagenes con
desplazamiento izquierdo de la trdquea,
atrapamiento de aire, atelectasia focal o
neumonitis  pueden ser  manifestaciones
radiolégicas acompafiantes, relacionadas con la
obstruccién traqueal. El esofagograma demuestra
la existencia de una amplia muesca postero-
derecha (arco derecho dominante) y otra posible
muesca menor en su lado izquierdo (arco
izquierdo menor o rudimentario).

tratamiento quirdrgico. (1'2-3)

Arco adrtico derecho con conducto arterioso
izquierdo.

Se forma un anillo vascular, alrededor de la
traquea y el eséfago, mediante la participacion
de las siguientes estructuras: el arco aortico
derecho que forma la parte derecha y posterior
del anillo, el conducto arterioso situado a la
izquierda y la bifurcacion pulmonar que se sitla
anteriormente 123 Ver cuadro 1.

Cuadro 1.

Vista lateral de
traquea y esofago en
anillos vasculares
completos (doble arco
aortico y arco adrtico
a la derecha con
conducto arterioso).

Esta formacién representa 30% y se
trata asi mismo de una lesion aislada
en la mayoria de los casos, se debe a
la persistencia de cuarto arco
bronquial% se puede encontrar

asociacionesdelacionesdecromosoma

s 22, y ocasionalmente a los
sindromes de VACTERL o CHARGE.

El tratamiento es quirdrgico y consiste en la
seccion del ligamento arterioso izquierdo y
liberacion de la estructura




Anular. Las indicaciones son similares a las del
doble arco aértico. (1'29)

“SLING” VASCULARES

Son anomalias en las que se produce una
compresion traqueal, esofagica o de ambos a
causa de un trayecto vascular anomalo, sin llegar
a formar un anillo completo ¢ . Entre ellos se
presentan:

Arteriainnominada anémala:

Ocupa aproximadamente el 10% de los pacientes
con anillo vascular, si la arteria Innominada se
alejaalaizquierda del arco adrtico o mas posterior
puede comprimir la traquea produciendo
sintomatologia respiratoria.

Tratamiento generalmente conservador o sutura
quirdrgica de la arteria al esternén. ®

Arteria subclavia derecha aberrante

En esta anomalia vascular la arteria subclavia se
origina en la unién del arco aortico con el inicio de
la aorta descendente, a nivel de la cuarta vértebra
toracica. Representa el 20 % de los pacientes con
anillo vascular. ©®

El anillo incompleto, alrededor de la traquea y
esotfago, queda formado por: la aorta ascendente
por delante, el arco adrtico a la izquierda y la
arteria subclavia aberrante por detras. 23

El tratamiento es muy raramente necesario y
consiste en la seccién del arco menor, liberando
las estructuras comprimidas. (12’3

Arteria pulmonar izquierda anémala (sling de
la pulmonar)

Es Infrecuente. La rama izquierda de la arteria
pulmonar se origina desde la rama pulmonar
derecha o desde la porcion media del tronco de la
arteria pulmonar. A partir de aqui cruza desde la
derecha y por detras a la traquea (entre ésta y el
esoOfago, al que cruza anteriormente) y se dirige
hacia el pulmén izquierdo. Este anormal trayecto
vascular comprime la traquea y el inicio del
bronquio derecho. 23

El Doppler color para diferenciar la arteria
pulmonar izquierda de otras estructuras que
puedan confundirse con la arteria izquierda
pulmonar como un persistencia de conducto
arterioso ©,

El tratamiento es quirdrgico y consiste en
situar la arteria pulmonar izquierda por
delante de la traquea y el resolver la
estenosis traqueo- bronquial. Su indicacion
se relaciona con el grado de dificultad
respiratoria que ocasione la compresion de
las vias aéreas 12-3) |a traqueo malacia - en
el sitio comprimido - puede persistir aun
luego de la resolucion quirdrgica, muchas
veces requieren de colocacion de un stent
traqueal.®

Diagnostico diferencial:

El diagndstico de los anillos vasculares suele
ser dificil y ameritar varios estudios de imagen
y / 0 endoscopicos. Su diagndstico diferencial
incluyen una serie de patologias que
produzcan colapso “dinamico o fijo “tanto de
via respiratoria central como la periférica,
sobresaliendo entre * ellas. Asma, sindromes
aspirativos, sindromes de apneas
obstructivas, las malacias, cuerpos extrafios
etc. @

Mortalidad:

En el postquirdrgico del Doble arco adrtico
o el arco aodrtico derecho con ligamento
arterioso izquierdo suele ser menor del 5%
contrario al de la Arteria pulmonar izquierda
andémala que puede ser mayor del 50%.

El conocimiento de la semiologia del
aparato respiratoria es fundamental para
establecer un diagnéstico anatomico,
sindromético y probablemente etioldgico;
esto permite a los médicos tratantes a
formular una marcha que guie el abordaje
diagnoéstico como terapéutico en cada uno
de nuestros pacientes. Es basico a la
exploracién fisica reconocer que no todo lo
auscultable “seran roncus vy sibilancias" -
descripcion muy frecuente usada en las
historias clinicas de pacientes pediatricos-;
el propdsito es hacer la diferenciacién entre
el ronquido - el estridor y la sibilancia
propiamente dicha, de esta manera
podremos establecer o aproximarnos a un
diagnoéstico mas certero que conduzca a
salvar o preservar la viday a su vez ahorre
tiempo y recursos para el paciente y la
Institucion Hospitalaria.
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