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OBJETIVO DOCENTE

-Describir el desarrollo embriologico normal del arco
aortico, principales variantes y anomalias.

-Evaluar la repercusion clinica de las variantes y
anomalias del arco aortico en pacientes en edad
pediatrica.
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REVISION DEL TEMA

El origen de las variantes y anomalias del arco aortico se
justifica por la persistencia de segmentos vasculares que
deberian involucionar o la desaparicion de segmentos que
tendrian que persistir.

Estas entidades pueden aparecer de forma aislada, en el
contexto de patologia cardiaca congenita o asociadas a
alteraciones geneticas. Desde un punto de vista clinico,
pueden ser silentes, o bien producir sintomatologia secundaria
a compresion de via aerea y esofago.

En los ultimos anos, las tecnicas de diagnostico tradicional
como el esofagograma con bario y la angiografia han quedado
relegadas a un segundo plano por otras como la
ecocardiografia, la tomografia computarizada (TC) vy la
resonancia magnetica (RM), ya que aportan informacion
detallada de la anatomia vascular y no son invasivas.



3 Congreso Ba rcelona

221 &5

Nacional

CENTRO DE

CONVENCIONES

INTERNACIONALES MAYO 2024

EMBRIOLOGIA DEL
CAYADO AORTICO

El desarrollo de la aorta comienza en la tercera
semana de gestacion. Se trata de un proceso
complejo que resulta en diversas variantes
congeénitas y anomalias patologicas.

Las aortas primitivas constan de segmentos
ventrales y dorsales. Los segmentos ventrales se
fusionaran para formar el saco aortico, mientras que
los segmentos dorsales daran lugar a l|a aorta
descendente en la linea media.

AORTAS
/ DORSALES \
AORTAS
1° ARCO AORTICO habbimas
, ' PNy
2° ARCO AORTICO
3° ARCO AORTICO
4° ARCO AORTICO
50 ARCO AORTICO

6° ARCO AORTICO
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EMBRIOLOGIA DEL
CAYADO AORTICO

Entre las aortas ventrales y dorsales se desarrollan
seis arcos aorticos primitivos, junto con arterias
Intersegmentarias. Estos arcos aparecen vy
desaparecen en direccion craneo-caudal. El arco
aortico maduro se constituye tras la regresion de
clertos arcos aorticos, mientras que otros arcos
aorticos persisten y se desarrollan.

ARCO AORTICO DESARROLLO

_ Regresan precozmente, pero sus
Primer y segundo |remanentes constituyen las arterias

arcos adrticos |hioidea y estapedia.

Conocido como arco carotideo. Conforma
Tercer arco aortico |la arteria carotida comun y la porcion
cervical de |la arteria carotida interna.

Su desarrollo constituye el cayado aortico
maduro.

No se forma, o bien se forma y regresa

precozmente.

-Derecho: constituye la arteria pulmonar
derecha.

-lzquierdo: constituye el tronco pulmonar,
la arteria pulmonar izquierda vy el ductus
arterioso.
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CAYADO AORTICO
1ZQUIERDO NORMAL

Esta conformacion del arco aortico esta presente en el
70-80% de los pacientes.

Se forma mediante la regresion del cuarto arco
primitivo distal derecho (localizado entre la arteria
subclavia derecha y la aorta descendente).

El arco aortico normal cruza el bronquio principal
Izquierdo a nivel del cuerpo vertebral de D5.

Generalmente emergen 3 ramas del cayado aortico, en
el siguiente orden:

1. Tronco braquiocefalico derecho (con posterior
bifurcacion en las arterias subclavia y caroétida

comun derechas),
2. Arteria carotida comun izquierda,
3. Arteria subclavia izquierda.
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Figura 1. Cayado aortico izquierdo
con ductus diverticulum® como
variante de la normalidad y origen
normal de troncos supraaorticos.
A. Imagenes sagital oblicua (A) y
coronal (B) en maxima intensidad
de pixel. Vease el ductus
diverticulum (flecha roja).

C. Reconstruccion Volume
Rendering (VR), vision posterior.
Se originan del cayado, en este
orden, el tronco braquiocefalico, la
a. carotida comun izquierda y la a.
subclavia izquierda.

*Ductus diverticulum: Dilatacion focal en el istmo aortico. No se debe
confundir con una lesion aortica traumatica.
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VARIANTES ANATOMICAS
DEL CAYADO AORTICO

Las variantes de la normalidad del arco aortico izquierdo
normal son:

4 N\

-Arco aortico bovino: la arteria carotida comun izquierda
tiene un origen comun con el tronco braquiocefalico, o
bien emerge directamente del tronco braquiocefalico.

La prevalencia de esta variante es alta, del 13% y 9%,
\respectivamente. /

4 N
-Origen de la arteria vertebral izquierda en el cayado

aortico: normalmente la arteria vertebral i1zquierda se
\origina de la arteria subclavia izquieraa. )

4 R

-Sindrome de la arteria innominada: compresion anterior
de la traquea por el tronco braquiocefalico debido a un
origen mas hacia la izquierda de lo habitual. Puede
originar disnea, estridor y tos. La compresion suele
\disminuir con la edad. /
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Figura 2. AngioTC de aorta toracica de un paciente de 2 anos con
corazon univentricular sometido a cirugias de Glenn y Fontan. Arco
aortico bovino como variante de la normalidad.

A. Imagen coronal MIP (Proyeccion de Maxima Intensidad) donde se
observa el origen comun del tronco braquiocefalico y la arteria

carotida comun izquierda (flecha roja).

A. Reconstruccion Volume Rendering (VR) del arco aodrtico bovino
(flecha roja).
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ORIGEN DE LA A. VERTEBRAL
IZQUIERDA EN EL CAYADO AORTICO

Figura 3. AngioTC de troncos
supraaorticos.

A. Imagen coronal MIP.
Obsérvese el origen
Independiente en |la aorta de
la arteria vertebral izquierda
(asterisco).

B. Imagen sagital MIP. Origen de |a arteria vertebral izquierda en la
aorta (flecha roja), entre las arterias carotida comun y subclavia
lzquierdas.
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Figura 4. AngioTC de aorta toracica en lactante de 7 meses con
compresion anterior pulsatil extrinseca traqueal. Hallazgos
compatibles con sindrome de la arteria innominada.

A-B. Angio TC de torax axial (A) y sagital (B) donde se identifica el
tronco braquiocefalico con una disposicion mas hacia la izquierda de
lo habitual (flecha en A). Estenosis parcial de |la traquea a causa del
recorrido del tronco braquiocefalico (flecha en B).

C-D. Reconstrucciones coronal MIP (C) y VR (D).
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ANOMALIAS DEL
CAYADO AORTICO

La disposicion derecha o izquierda del cayado viene
determinada por su localizacion con respecto a la
via aerea. Por tanto, hablaremos de:

Arco aortico izquierdo: si el
cayado queda a la izquierda de la
traquea.

Arco aortico derecho: siel cayado
se localiza a |a derecha de Ia
traquea.

Doble arco aortico: si existen dos
arcos aorticos, uno a cada lado de
la traquea.
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PRINCIPALES ANOMALIAS
DEL CAYADO AORTICO

ARCO AORTICO BOVINO
VARIANTES DE

LA NORMALIDAD

ORIGEN AORTICO DE LA
A. VERTEBRAL IZQUIERDA

A. SUBCLAVIA | sin diverticulo de

DERECHA Kommerell (70-85%)
ABERRANTE

(anomalia mas
frecuente)

ARCO
AORTICO
IZQUIERDO

ANOMALIAS
Con diverticulo de

Kommerell

Con diverticulo de
A. SUBCLAVIA  IKommerell (60%)

IZQUIERDA

ABERRANTE Sin diverticulo de

Kommerell

ARCO
AORTICO
DERECHO

ANOMALIAS EN ESPEJO

TRONCO BRAQUIOCEFALICO
ABERRANTE

AISLAMIENTO DE A. SUBCLAVIA
IZQUIERDA

COMPLETO
(anillo vascular mas frecuente)

ATRESIA DE ARCO IZQUIERDO o
DERECHO

DOBLE
ARCO
AORTICO

ANOMALIAS

ARCO AORTICO
CERVICAL
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ARCO AORTICO 1ZQUIERDO CON
ARTERIA SUBCLAVIA DERECHA
ABERRANTE

4 ™\
EPIDEMIOLOGIA: Anomalia congénita mas

frecuente, con una prevalencia del 0,5-2%.
\_ %

ORIGEN: Se produce por una regresion de la
porcion del arco derecho localizada entre las arterias
subclavia y carotida comun derechas.

La arteria subclavia derecha sera la ultima rama
del cayado en emerger y tendra un recorrido
retroesofagico en direccion caudo-craneal.

CLINICA: Generalmente es asintomatica. El 10% de
pacientes con esta anomalia presentan disfagia por
compresion extrinseca del esofago por la arteria
subclavia aberrante. Este tipo de disfagia se

denomina disfaqgia lusoria.
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Figura 5. Paciente de 4 anos con tos nocturna y reflujo
gastro-esofagico.
A Transito gastrointestinal que muestra compresion extrinseca de
trayecto oblicuo del esofago proximal por arteria derecha subclavia
aberrante (punta de flecha).
B-D. AngioTC de aorta toracica, plano axial (B) y coronal (C), y
reconstruccion VR con vision posterior (D). Arco aortico izquierdo
con origen de la arteria subclavia derecha en cayado distal, con
recorrido retroesofagico (flechas rojas), compatible con arteria

subclavia derecha aberrante.
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ARCO AORTICO 1ZQUIERDO CON
ARTERIA SUBCLAVIA DERECHA
ABERRANTE

En el 15-30% de los casos, la arteria subclavia derecha
aberrante emerge de una formacion sacular conocida
como diverticulo de Kommerell, un remanente del arco
aortico dorsal.

El arco aortico izquierdo con subclavia derecha aberrante
que se origina de un diverticulo de Kommerell
constituye un anillo vascular completo, que se cierra
mediante la persistencia de un ductus arterioso derecho o
un ligamento arterioso.

Sin embargo, el arco izquierdo con subclavia derecha
aberrante sin diverticulo de Kommerell no constituye un
anillo vascular.
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ARCO AORTICO DERECHO CON
ARTERIA SUBCLAVIA 1ZQUIERDA
ABERRANTE

« N
EPIDEMIOLOGIA: Se trata del tipo mas frecuente de

arco aortico derecho y la segunda causa mas
frecuente de anillo vascular tras el arco aortico doble.

(¥ /

ORIGEN: Se origina con la regresion de la porcion del
cuarto arco izquierdo ubicado entre las arterias carotida
comun y subclavia izquierdas.

En el 60% de los casos, la subclavia izquierda aberrante
se origina del diverticulo de Kommerell, un remanente
de la aorta dorsal izquierda que conforma un diverticulo
retroesofagico. Generalmente existe un ligamento arterioso
O ductus arterioso patente que cierra el anillo vascular.

La arteria subclavia izquierda es la ultima rama del cayado
aortico, y presenta un trayecto oblicuo retroesofagico
caudo-craneal hacla la izquierda.
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Figura 6A y B. AngioTC de aorta toracica de paciente adolescente
con disfagia. Plano axial (A) y coronal oblicuo (B) donde se observa el
arco aortico derecho y la arteria subclavia izquierda con origen en el
diverticulo retroesofagico de Kommerell (flechas). La traquea y el
esofago se localizan anteriormente al cayado aortico.

C

\ .
.

Figura 6C. Reconstrucciones VR de angioTC de aorta toracica.
Obseérvese l|la disposicion de las arterias supraaorticas: las arterias
carotidas emergen de la aorta ascendente, la arteria subclavia derecha

en el cayado aortico proximal, y la arteria subclavia izquierda en el
cayado aortico distal con origen en el diverticulo de Kommerell

(asterisco).
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ARCO AORTICO DERECHO CON
IMAGEN EN ESPEJO

EPIDEMIOLOGIA: Es el segundo tipo de arco aodrtico
derecho mas frecuente. En el 98% de los casos se asocia a
cardiopatias congenitas.

ORIGEN: Se produce por la regresion del cuarto arco
izquierdo distal al origen de la 7° arteria intersegmentaria
izquierda, de tal forma que el remanente del cuarto arco
aortico izquierdo conforma la arteria subclavia en vez del
cayado aortico definitivo.

Se conforma un arco aortico derecho que representa la
imagen especular de un arco aortico izquierdo normal: se
origina, en este orden, 1° el tronco braquiocefalico izquierdo,
2° la carotida comun derecha y 3° la subclavia derecha.

™

El diagnostico diferencial con el doble arco aortico con
arco izquierdo hipoplasico constituye un gran reto
radiologico. En esta entidad, no se evidencia el origen
@dependiente y simetrico de ambas carotidas y subclavias. Yy
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ARCO AORTICO DERECHO CON
TRONCO BRAQUIOCEFALICO
ABERRANTE

Se trata de una anomalia anatomica muy poco frecuente
gque se origina de la regresion de la porcion del cuarto
arco izquierdo entre la aorta ascendente y la arteria
carotida comun izquierda.

La primera rama que emerge es la arteria carotida comun
derecha, seguida de la subclavia derecha, y finalmente
del tronco braquiocefalico izquierdo, que presenta un
recorrido retroesofagico caudo-craneal hacia la izquierda.

Esta variante constituye un anillo vascular debido a la
persistencia del ductus arterioso, que conecta el tronco
braquiocefalico izquierdo a la arteria pulmonar.
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ARCO AORTICO DERECHO CON
AISLAMIENTO DE LA ARTERIA
SUBCLAVIA IZQUIERDA

Constituye la forma mas frecuente de aislamiento de una
rama del cayado aortico.

Se asocia en el 50% de los casos a cardiopatias
congenitas, principalmente la tetralogia de Fallot.

Se produce por la regresion del cuarto arco izquierdo
tanto proximal como distal a la arteria subclavia izquierda.

La arteria subclavia izquierda se origina de la arteria
pulmonar a traves de l|a permeabilidad del ductus
arterioso.
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DOBLE ARCO AORTICO

4 N
EPIDEMIOLOGIA: Constituye la causa mas

frecuente de anillo vascular sintomatico.
\_ J

ORIGEN: Resulta de la persistencia de ambos
arcos aorticos. El arco aortico derecho suele ser de
mayor calibre y mas alto con respecto al izquierdo.

La aorta descendente se localiza opuestamente al
arco dominante, generalmente en la izquierada.

Las ramas carotidas y subclavias emergen de

manera Independiente y simetfrica de sus
respectivos cayados (signo de los cuatro vasos).

4 R

Puede existir una atresia del arco izquierdo distal,
dificultando su diferenciacion con el arco aortico

derecho con imagen en espejo.

& /
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Figura 7. AngioTC de aorta toracica de lactante con disfagia y estridor.
A. Imagen axial. Doble arco aortico sin dominancia de arco, que
rodea completamente a esofago y traquea formando un anillo vascular
completo.

B. Imagen axial. Origen independiente y simetrico de ambas arterias
carotidas y subclavias.

C-D. Imagen coronal (C) y reconstruccion VR con vision posterior (D),
donde se observa la union posterior de ambos arcos aorticos para
constituir |a aorta descendente toracica.
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Figura 7 (continuacion).

E. Reconstruccion VR vascular con vision superior. Obsérvese el origen
Independiente y simetrico de ambas arterias carotidas y subclavias, y la
proximidad de ambos arcos aorticos, que comprimen traguea y esofago.

F. Reconstruccion VR de via aerea. Estenosis traqueal (flecha) a su paso a
traves del doble arco aortico.
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DOBLE ARCO AORTICO

CLINICA: La traquea y el esdfago quedan
completamente rodeados por el anillo vascular.

Generalmente se diagnostican en la infancia, aunque
en algunos casos puede pasar desapercibido siendo el
diagnostico un hallazgo incidental en la edad adulta.

Cursan con:

e Sibilancias y estridor exacerbados por el llanto
e [aquipnea.

e Cianosis
e Disfagia.

NoO se asocia generalmente con cardiopatias congeénitas,
aunque puede aparecer en pacientes con tetralogia de
Fallot o transposicion de grandes vasos.
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Figura 8. AngioTC de aorta toracica.

A-B. Imagenes axial (A) y coronal (B) MIP. Doble arco aortico con
atresia del arco izquierdo distalmente a la salida de l|la arteria
subclavia izquierda. La primera rama en emerger es el tronco comun
de las arterias carotida interna y subclavia izquierdas (flecha

amarilla), seguido de las arterias carotida comun (flecha azul) y
subclavia (flecha naranja) derechas.

C-D. Reconstrucciones VR, vision anterior (C) y posterior (D).

Observese la porcion atrésica y el remanente posterior del arco
aortico izquierdo (flecha en D)
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Figura 9. AngioTC de aorta toracica.

A-B. Plano axial (A) y reconstruccion coronal MIP (B). Se observa el
doble arco aortico con el arco izquierdo hipoplasico (flechas
naranjas), dificimente diferenciable de un tronco braquiocefalico
Izquierdo en el contexto de un arco derecho con Iimagen en espejo.
Observese el ductus permeable entre |la aorta toracica descendente vy la
arteria pulmonar izquierda (flecha roja en B).

C. Reconstruccion VR, vision superior. Queda senalada con una linea de
puntos |la porcion atresica del arco aortico izquierdo distal al origen de la
arteria subclavia izquierda. Obsérvese el origen independiente y simétrico
de ambas carotidas y subclavias (signo de los cuatro vasos).
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ARCO AORTICO CERVICAL

Disposicion anormalmente alta del arco aortico,
generalmente derecho.

Se explica por:

1) Desarrollo del cayado a partir del 2° y/o 3° arcos
primitivos, con regresion del cuarto arco.

2) Desarrollo del cayado a partir del cuarto arco, con fallo
en su descenso.

LOos cayados cervicales se asocian con microdeleciones
en el locus 22911.2

En estos casos existen multiples variantes en Ia
ramificacion de los troncos supraorticos.
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CONCLUSIONES

La presencia de variantes y anomalias del arco aortico
puede Indicar |la presencia de anillos vasculares,
enfermedades congenitas cardiacas o incluso anomalias

cromosomicas.

Por tanto, su evaluacion y relacion con el resto de
estructuras mediastinicas resulta fundamental para
entender sus posibles repercusiones clinicas, guiar su
manejo terapeutico y establecer las mplicaciones

pronosticas.
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