
RESUMEN

Los anillos vasculares representan menos del 1% de todas
las malformaciones congénitas cardiovasculares y solamente
entre un 1-2% de niños con otro tipo de malformaciones car-
diacas tendrá asociado un anillo vascular. A pesar de su rare-
za su conocimiento resulta de gran interés ya que pueden
ser causa de síntomas digestivos o respiratorios de repeti-
ción rebeldes a tratamientos convencionales. Presentamos
dos nuevos casos de arco aórtico derecho asociado a arteria
subclavia izquierda aberrante originada del divertículo de
Kommerell, una de las variantes más infrecuentes de anillo
vascular cuyas peculiaridades anatómicas y clínicas dotan
de especial de interés a este tipo de malformación vascular. 

Palabras clave: Síndrome del arco aórtico; Arteria sub-
clavia aberrante; Defectos del septum interventricular.

ABSTRACT

The vascular rings represent less than 1% of all congen-
ital cardiovascular malformations and only between 1% and
2% of children with another type of cardiac malformation
will have an associated vascular ring. In spite of its rareness,
knowledge about it is very interesting since they may be the
cause of recurrent digestive or respiratory symptoms asso-
ciated to aberrant left subclavian artery that are resistant to
conventional treatments.  We present two new cases of right
aortic arch associated to left aberrant artery arising from

Kommerell's diverticulum, one of the rarest variants of vas-
cular ring whose anatomic and clinical characteristics give
special interest to this type of vascular malformation. 

Key words: Aortic arch syndrome; Aberrant subclavian
artery; Interventricular septum defects.

INTRODUCCIÓN

Durante el desarrollo embrionario tiene lugar la forma-
ción de un sistema vascular constituido por seis pares de
arcos aórticos cuya disposición simétrica variará conside-
rablemente. 

En condiciones normales el cuarto arco aórtico persiste
en el lado izquierdo formando parte del cayado de la aorta,
mientras que en el lado derecho regresa quedando como
único vestigio la porción proximal del tronco braquiocefá-
lico. Cuando este proceso tiene lugar de forma inversa, es
decir, persiste el cuarto arco aórtico derecho, desaparecien-
do el izquierdo entre la arteria carótida común y la arteria
subclavia izquierda, se constituye una variante anatómica
conocida como arco aórtico derecho y arteria subclavia
izquierda aberrante (ASIA)(1) . 

Existen tres tipos de arcos aórticos derechos descritos
por Edwars(2): tipo I con imagen en espejo de las vasos prin-
cipales (59%); tipo II asociado a arteria subclavia aberran-
te (39,5%) y tipo III con arteria subclavia aislada (0,8%). 

Dentro del tipo II lo más frecuente es la asociación con
una arteria subclavia derecha anómala; sin embargo, la exis-
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tencia de un anillo vascular formado por un arco aórtico
derecho y una ASIA se presenta en menos del 0,5% de la
población, y solamente en el 0,1% cuando esta ASIA se ori-
gina del divertículo de Kommerell (DK)(3) . La asociación a
otros defectos anatómicos es poco frecuente, descrita en solo
un 10% de los casos(4) .

CASO CLÍNICO 1

Niña de 8 años residente en España desde hace un año,
diagnosticada de comunicación interventricular (CIV) en su
país de origen. Presenta ocasionalmente cuadros catarrales
de repetición con participación bronquial sin respuesta apa-
rente al tratamiento broncodilatador, ronquidos de predo-
minio nocturno y disfonía. Exploración física: cianosis con
el llanto, normocoloración en reposo. ACP: soplo protosis-
tólico II-III/VI en 4º espacio intercostal izquierdo irradiado
por borde esternal izquierdo. Pulsos periféricos normales.
Radiografía de tórax: ensanchamiento mediastínico con este-
nosis traqueal y botón aórtico a la derecha. ECG: normal.
Ecocardiografía-doppler: CIV membranosa restrictiva con
cavidades y función ventricular normales. Esofagograma:
compresión extrínseca en cara posterior del tercio supe-
rior esofágico (Fig. 1). TAC helicoidal con contraste: arco
aórtico derecho con ASIA y DK. Situación actual: estable clí-
nicamente pendiente de evolución para valorar indicación
quirúrgica.

CASO CLÍNICO 2

Niña de 7 años con cuadros catarrales de repetición
acompañados de dificultad respiratoria y sibilancias sin res-
puesta a tratamiento broncodilatador convencional. Ingre-
sada en varias ocasiones por atelectasias y neumonías de
repetición en el lóbulo inferior derecho. Antecedentes per-
sonales: fórmula cromosómica 46 XX, t (4;16); retraso del
desarrollo psicomotor leve y CIV perimembranosa. Explo-
ración física: dismorfia craneofacial. ACP: soplo sistólico
III/VI en 4º espacio intercostal izquierdo. Pulsos periféricos
normales. Radiografía de tórax: botón aórtico y aorta des-
cendente derechos. ECG: normal. Ecocardiografía-doppler:
CIV perimembranosa restrictiva. Esofagograma: indenta-
ción en la pared posterior de tercio proximal del esófago.
TAC helicoidal con contraste: arco aórtico derecho con ASIA
y DK (Fig. 2). RMN torácica: atelectasia-condensación en
lóbulo medio e inferior del pulmón derecho y región pos-
teromedial del lóbulo inferior izquierdo. Arco aórtico dere-
cho y ASIA. Evolución: estable clínicamente pendiente de
valoración quirúrgica en hospital de referencia. 

DISCUSIÓN

Los anillos vasculares representan menos del 1% de todas
las malformaciones congénitas cardiovasculares y solamente
entre un 1-2% de niños con otro tipo de malformaciones car-
diacas tendrá asociado un anillo vascular(5) .

Aunque se desconocen las cifras exactas, se estima que
un 0,1% de la población podría tener un arco aórtico dere-
cho y en la mitad de los casos asociar una ASIA(6) que nace
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Figura 2. TAC helicoidal con contraste: se objetiva un arco aórti-
co en el lado derecho (flecha izquierda) con la desembocadura de
la ASIA originada a partir de una dilatación aneurismática, el DK
(flecha derecha).

Figura 1. Esofagograma con impronta en la cara posterior del ter-
cio superior esofágico que no impide el tránsito del contraste bari-
tado. 
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a nivel de la aorta descendente y recorre la cara posterior del
esófago y tráquea pudiendo comprimirlos a ese nivel. Oca-
sionalmente la ASIA se origina a partir de una dilatación
aneurismática, vestigio embrionario de la aorta dorsal, cono-
cida como DK, que junto con un ligamento arterioso izquier-
do cerraría este anillo vascular de presentación excepcional.

En nuestros pacientes concurren varios aspectos de espe-
cial interés: la edad de diagnóstico fue más tardía que los
casos encontrados en algunas referencias bibliográficas(7,8,9)

probablemente debido a que este tipo de anillo es menos
constrictivo que el doble arco aórtico y por ello presentan
un curso más silente. Por otro lado, en ambos casos la radio-
grafía de tórax fue la prueba diagnóstica inicial que iden-
tificó la existencia de un botón aórtico derecho. Nos llama
la atención que ambos pacientes asocian un defecto de tabi-
que tipo CIV, cuando en las referencias bibliográficas se des-
cribe su asociación a defectos cardiacos solamente en un
10%, si bien entendemos que nuestra muestra es escasa.

Creemos que el conocimiento de este tipo de anillos vas-
culares resulta de gran interés clínico ya que pueden ser
causa de neumonías de repetición o el origen síntomas ines-
pecíficos tales como disfagia, estridor o episodios recurrentes
de broncoespasmo, síntomas por otro lado frecuentes duran-
te la infancia(10). Sin embargo su persistencia y/o ausencia
de respuesta al tratamiento broncodilatador convencional
deben alertar sobre su posible existencia, más aún sabien-
do que en un porcentaje no desdeñable de casos puede evo-
lucionar hacia la degeneración aneurismática del DK en
edad adulta, con alto índice de ruptura y disección aórti-
ca(11). La realización de una radiografía de tórax en ausen-
cia de patología pulmonar puede constituir una buena prue-
ba inicial para orientar el diagnóstico y el esofagograma con
contraste baritado permitirá la confirmación de la compre-
sión esofágica.

En las últimas décadas el diagnóstico definitivo se realiza
a través de pruebas de imagen como el TAC o la RMN, recu-
rriendo en pocas ocasiones a la aortografía(12) . La ecocardio-
grafía es útil para descartar malformaciones cardiacas aso-
ciadas, sin embargo no constituye una prueba diagnóstica de
elección inicial, ya que no permite discriminar con exactitud
las relaciones de los vasos en el espacio retroaórtico. 

El tratamiento definitivo es quirúrgico, debiendo reali-
zarse de forma precoz ya que la compresión crónica de la
vía aérea conlleva una significativa morbilidad y mortali-
dad.
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