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RESUMEN

La arteria subclavia derecha aberrante (ARSA) es la anomalia del arco adrtico mas
comun. La probabilidad de hallar un ARSA durante un estudio ecografico es de
alrededor de 1%. En aquellos fetos con ARSA, la probabilidad de tener otros hallazgos
cardiacos y/o extracardiacos o una anomalia cromosémica es elevada. La prevalencia
de la relacion del ARSA con el sindrome de Down es de aproximadamente 20%, por
lo que este marcador puede contribuir al asesoramiento del sindrome de Down en el
segundo trimestre y probablemente en el primer trimestre. La recomendacién ante
el hallazgo de ARSA es realizar un estudio detallado de la anatomia fetal en busca
de otros marcadores de aneuploidias y realizar ecocardiografia fetal. La realizacién
de estudios invasivos quedara limitado a aquellas situaciones en donde ademas del
ARSA se encuentren otros marcadores u otras condiciones que aumenten el riesgo
de sindrome de Down. Sin embargo, ante el hallazgo de ARSA aislado, el incremento
en el riesgo es igual a cero, pudiendo considerarse una variante de la normalidad.
Palabras clave. Arteria subclavia derecha aberrante (ARSA), Sindrome de Down.

ABSTRACT

An aberrantright subclavian artery (ARSA) is the most common branch abnormality of
the aortic arch. It can be identified by ultrasound scan in 1% of cases. The probability
of association with cardiac and/or extracardiac anomalies, as well as chromosomal
abnormality, is high. Prevalence of ARSA with Down syndrome is approximately 20%,
and this marker may contribute to counseling on Down syndrome during the second
trimester and maybe in the first trimester. When ARSA is found, recommendations
include a detailed study of the fetal anatomy for other markers of aneuploidy and
to obtain a fetal echocardiogram. Invasive studies will be limited to those situations
where, in addition to ARSA, other markers or other conditions that increase the risk
of Down syndrome are found. However, the finding of an isolated ARSA increases the
risk to zero and is considered a normal variant.
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INTRODUCCION

La arteria subclavia derecha aberrante (ARSA) es la anomalia del arco
aodrtico mas frecuente, presente en aproximadamente 1,2% de los estu-
dios posnatales y hasta en 2% en series prenatales. Esta variante ana-
tomica ha cobrado especial importancia por su asociacion con cardio-
patias congénitas y por ser posible marcador de sindrome de Down®,
microdelecién 22q11 (sindrome de Di George) y otros sindromes genéti-
cos asociados con anomalias del arco aortico®=.

En condiciones normales, en la gestacién temprana el arco adrtico pasa
por un desarrollo complejo que normalmente resulta en la formacién
del arco aodrtico izquierdo, del cual se originan tres ramas principales:
la primera rama es el tronco braquiocefalico (TB) o arteria innominada,
que se bifurca en la arteria subclavia derecha (ASD) y la arteria carétida
comun derecha (ACCD); la segunda rama es la arteria carétida comun
izquierda; y la tercera y ultima es la arteria subclavia izquierda®.

El desarrollo del arco adrtico es anormal en aproximadamente 1% a 2% de
los fetos>4. En ocasiones, la disrupcién del arco adrtico doble se produce
entre la ACCD y la ASD, impidiendo que estas dos arterias se unan, origi-
nando asi un arco aortico izquierdo con cuatro ramas en lugar de tres. La
ultima rama es ahora la ASD que nace solitaria, no formando parte del TB,
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a nivel de la aorta descendente, cerca de la unién
con el ductus arterioso, si bien se ha descrito otras
localizaciones. Este origen de la ASD es izquierdoyy,
por lo tanto, debe realizar un camino mas largo y
recto por detras de la traquea y el es6fago para al-
canzar su objetivo final, que es el brazo derecho®?.
A esta anormalidad se la denomina arteria subcla-
via derecha aberrante o arteria subclavia derecha
retroesofagica aberrante o arteria lusoria®®. En la
mayoria de los casos, el ductus arterioso persiste
del lado izquierdo, originando un anillo vascular
incompleto®. EI ARSA, en 80% de los casos pasa
detras del esofago, en 15% entre el eséfago y la
traquea, y al frente de la traquea o del bronquio
principal en 5% de los casos®(figura 1).

FIGURA 1. ESQUEMA EXTRAIDO DE CHAoUI R Y coL. Am J OBsTET Gy-
NEcoL 20057y CHaoul R v coL. ULTRASOUND OBsTET GYNECOL
2008“,
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En general, el ARSA es un hallazgo benigno
asintomatico u oligosintomatico. Sin embargo,
la clinica habitual en los casos sintomaticos es
secundaria a la compresién traqueal, del nervio
laringeo o el eso6fago, resultando en estridor,
dificultad respiratoria, aspiraciones recurrentes
por reflujo, tos o disfagia, en algunos casos?®39,

La arteria subclavia derecha normal tiene for-
ma de 'S', con concavidad anterior en la porcién
proximal y concavidad posterior en la porcién
distal. Transcurre por delante de la traquea y
esofago y se dirige hacia el hombro derecho. En
el caso de no identificar la arteria subclavia de-
recha, hay que descender al plano axial de los
tres vasos y traquea para evaluar la posibilidad
de que exista una arteria subclavia derecha abe-
rrante usando el Doppler color®?” -y el Doppler
pulsado en caso de dudas-, para confirmar el ori-
gen arterial o venoso del vaso estudiado, dando
en el caso venoso la onda tipica de vena@#19,
También puede ser observada en plano longitu-
dinal y coronal®. La demostracion de los cuatro
vasos saliendo del arco aortico en el corte longi-
tudinal es mas facil conseguirlo antes de las 22
semanas de gestacion -que es cuando los vasos
estan mas cerca el uno del otro- que en gesta-
ciones tardias"?. Asimismo, se puede decir que
el corte coronal puede ser ayuda adicional para
el diagnéstico de estas anomalias vasculares™.

Utilizando correctamente la técnica de evalua-
cion y conociendo los posibles errores diagnos-
ticos, el éxito en la identificacion de la arteria
subclavia derecha normal y aberrante puede
lograrse con una efectividad de 95% a 98% en el
segundo trimestre!2 y de 80% a 85% en el pri-
mer trimestre®. Estas cifras estan directamen-
te relacionadas con la experiencia del operador
e indirectamente con el indice de masa corporal
materno. En el primer trimestre, la visualizacién
esta también directamente relacionada con la
edad gestacional.

CAaso cLiNico

Paciente de 35 afios que acude a nuestro hos-
pital para control de su gestacion. El peso antes
del embarazo era 70 kg, talla 1,56 m, indice de
masa corporal 28,8. Tenia ciclo menstrual re-
gular, fecha de ultima menstruacién segura. La
concepcion fue espontanea. No era fumadora ni
consumia alcohol.
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La analitica del primer trimestre fue normal, to-
xoplasmosis no inmune, VDRL negativo, VIH ne-
gativo, hepatitis C negativo, hepatitis B inmune,
rubeola inmune, grupo sanguineo A Rh +.

El cribado de sindrome de Down en el primer tri-
mestre mostro riesgo bajo 1/7 732.

No habia antecedentes personales médicos re-
levantes ni antecedentes familiares de cardiopa-
tia congénita o muerte subita.

Entre los antecedentes obstétricos, era G3P2,
con dos partos eutdcicos en 2015y 2017 (los be-
bes pesaron 3500 gy 4 000 g, respectivamente).
Fecha de Ultima menstruacion 28/05/2019, con
probable fecha de parto el 03/03/2020.

La gestacion curs6 con cuadro de hipertiroidis-
mo gestacional transitorio. Fue vista por el en-
docrindlogo, no precisando tratamiento, con
control 3 a 4 meses posparto.

Acudi6 a las 20 semanas de gestacion para eco-
grafia anatdémica fetal, visualizandose a nivel
del corte de tres vasos traquea, un vaso retro-
traqueal, con sospecha de arteria subclavia de-
recha aberrante. Se completd el estudio ana-
tomico sin identificarse alguna otra alteracion
estructural cardiaca o extracardiaca. El sexo era
masculino. Figura 2 Ay B.

Fue derivada al hospital de referencia para con-
firmar el diagnostico, con el informe de eco-
cardiografia fetal de situs solitus, levocardia,
levoapex. Ordenacion segmentaria normal. Vo-
[Umenes ventriculares balanceados, con flujos
transvalvulares normales. Septo interventricular
integro, foramen oval permeable. Arco adrtico
izquierdo con subclavia derecha aberrante y con
ductus arterioso izquierdo y anillo vascular in-
completo. De manera que habia una estructura
vascular retrotraqueal y retroesofagica corres-
pondiente a la arteria subclavia derecha abe-
rrante. No se observé anomalias extracardiacas.
Sexo masculino.

Se conversé con los padres sobre el hallazgo
ecografico y se explicéd sobre la asociacion de
ARSA con sindrome de Down y la baja inciden-
cia cuando esta es aislada, siendo igual a la de
la poblacién normal. Asi mismo, sobre los sinto-
mas y manejo del mismo, en caso que el recién
nacido los presentase, ya que la gran mayoria

Ficura 2 A v B. A NIVEL DE CORTE DE 3VT CON FUNCION DOPPLER SE
VISUALIZA VASO RETROTRAQUEAL CORRESPONDIENTE CON ARSA.

de los pacientes son asintomaticos. Se decidid y
consensud con los padres no proceder a prueba
invasiva y control habitual de la gestacion.

A las 24 semanas se realizd O'Sullivan,
que fue normal. A las 28 semanas reci-
bi6 la vacuna anti tos ferina (protocoliza-
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da en el Sistema Nacional de Salud Espafiol)
La ecografia a las 33 semanas 1 dia mostro feto
en cefalico, crecimiento adecuado, liquido am-
niético normal, movimientos fetales normales.
Se realizd nueva ecocardiografia fetal, visuali-
zandose ARSA; no se vio patologia estructural
asociada cardiaca ni extracardiaca. Doppler de
la arteria umbilical con indice de pulsatilidad
dentro de valores normales. Figura 3.

Alas 36 semanas se realizd cultivo vaginal rectal,
siendo negativo para Streptococo agalactie. Se
derivd a monitoreo fetal a partir de las 39 sema-
nas de gestacion.

A las 40 semanas 6 dias se decidi6 el ingreso de
la paciente para finalizacion de la gestacion. Se
procedid a induccion con misofar 25 mcg. El dia
10/03/2020, a las 13:50 horas, la gestante tuvo
parto eutdcico bajo anestesia epidural.

El recién nacido mostré Apgar 9/10 y pesé 3 470
g. Fue evaluado el 11/03/2020 por el servicio
de cardiologia pediatrica. A la exploracion fisi-
ca se hallé buen estado general, color normal,
palpacion precordial normal. Pulsos femorales
presentes y simétricos. Auscultacion cardiaca
ritmica. Primer ruido normal, sin soplo, segun-
do ruido normal, diastole libre. Aparato pulmo-
nar normal. Abdomen normal. Ecocardiografia
con relaciones anatémicas normales. Drenaje
venoso pulmonar y sistémico normal. Tabique
interauricular integro. Valvulas AV y sigmoideas
normales. Ventriculos de tamafio y funcién nor-
mal. Fraccion de eyeccion 73,5%. No habia obs-

FIGURA 3. ECOCARDIOGRAFIA A LAS 33 SEMANAS 1 DIA; SE VISUALIZA
ARSA.
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truccion en los tractos de salida. Tronco y ramas
pulmonares normales. Arco adrtico izquierdo
con salida de un primer vaso amplio con bifur-
cacion en dos, que impresionaron como de am-
bas cardtidas, derecha e izquierda, seguido de
otro vaso de diametro normal, correspondiente
a subclavia izquierda; y, por ultimo, otro vaso
que correspondia con subclavia derecha abe-
rrante, cuyo trayecto no se pudo seguir. No se
observé ductus. Pulsatilidad normal en la aorta
abdominal. Diagnostico: Arteria subclavia dere-
cha aberrante. No se asocia a malformaciones
cardiacas.

Se citd para control en un mes, pero ante la pan-
demia de COVID-19 en Espafia, se realizé telefo-
nicamente a los 19 dias de vida, no reportando la
madre alteraciones llamativas y citdndola para
control en julio 2020 por el servicio de pediatria,
que seria fisicamente o por via telefonica, de-
pendiendo del estado de alarma.

DiscusioN

La valoracion de la arteria subclavia derecha for-
ma parte del estudio ecocardiografico de rutina
en la mayoria de los centros de referencia y es
actualmente considerado un marcador de car-
diopatias congénitas y de sindrome de Down®.
Ademas, el hallazgo de una arteria subclavia
derecha aberrante debe estar seguida de un ex-
haustivo estudio de la morfologia fetal y cardia-
ca para descartar otras anomalias, dado que en
ARSA aislado no parece justificable un estudio
invasivo de rutina para descartar un sindrome
de Down, dada la prevalencia en la poblacion
general©@®), Esto es respaldado por la conclusion
de un metaanalisis reciente que confirma que el
ARSA aislado actia como una variante de la nor-
malidad®.

La anomalia mas frecuente del arco adrtico es el
ARSA; la incidencia en la poblacion general y en
estudio post mortem ha sido calculado en apro-
ximadamente 0,4% a 2%. En el estudio prospec-
tivo de Rembouskos y col., ARSA fue observado
en 89 de 6 605 fetos con cariotipo normal. Guty
col. investigaron el curso de la arteria subclavia
derecha en 4 125 gestaciones de riesgo bajo, en-
tre las 17 y 33 semanas de gestacion. Se encon-
tré ARSA en dicho estudio en 17 de 4 120 (0,4%)
(312 E|l promedio de la prevalencia de ARSA en la
poblacion normal es 1%3.
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La presencia de una arteria subclavia derecha
aberrante supone un riesgo mayor de 20% de
tener otra anomalia. Dentro de las anomalias
asociadas, las alteraciones cromosémicas son

las mas frecuentes, principalmente la trisomia
21 (2,3,7,9,10,13).

La identificacion de ARSA en fetos con sindro-
me de Down fue descrita por primera vez por
Chaouiy col., en el 20050213,

Estudios prenatales reportan la prevalencia del
ARSA en 6,8% a 37,5% de fetos con sindrome de
Down en el segundo y tercer trimestre81213, y
hasta en 18,2% de fetos con trisomia 18®. Pala-
diniy col., con la serie mas grande de pacientes
con sindrome de Down, publica una frecuencia
de 25,5%.

Segun publicaciones recientes, el riesgo para tri-
somia 21 aumenta fundamentalmente cuando el
hallazgo de ARSA se encuentra asociado a otros
marcadores de trisomia 21. Cuando el ARSA se
presenta como unico marcador de esta anoma-
lia cromosomica, el riesgo no aumenta®™®. Por
lo tanto, el ARSA aislado podria servir como un
marcador débil para sindrome de Down en vez
de una indicacion rutinaria de prueba fetal in-
vasiva™™. En nuestro caso, se converso con |os
padres y se explico sobre los hallazgos ecogra-
ficos, no procediéndose a prueba invasiva y se
consensud control habitual de la gestacion.

Aunque no se ha comprobado la asociacion
entre ARSA aislada y la microdelecion del cro-
mosoma 22q11, su deteccion en cardiopatias
conotroncales es el marcador mas importante
de esta alteracion genética, por lo que se reco-
mienda su estudio®®. Asi que, ofrecer un proce-
dimiento invasivo para excluir la microdelecion
22911, esta en debate. Zidere y col. no lo reco-
miendan, a menos que esté presente una mal-
formacion extracardiaca.

Las anomalias estructurales mas frecuentes que
coexisten con ARSA son las anomalias cardiacas
(54% a 23,5%)". La cardiopatia asociada co-
nocida mas frecuente es la tetralogia de Fallot,
que fue comentado por Blalock en 1948%). La
correlacién entre ARSA y cardiopatia congénita
fue comunicada por Zapata y col, con un estu-
dio posnatal que incluyé 11 000 especimenes.
Encontraron que la incidencia de ARSA era 2,9%
en pacientes con cardiopatia congénitay 0,1% en

pacientes con corazén normal, sugiriendo una
relacion entre ARSA y cardiopatia congénita®?.
La relacion de ARSA con anomalias extracardia-
cas ha sido encontrada en aproximadamente 5%
a 26,7%"2.

Se concluye que es posible la evaluacion de la
arteria subclavia derecha en el primer y segun-
do trimestre de la gestacion, con posibilidades
de éxito en su visualizacion del 80% y 90%, res-
pectivamente. Las opciones de lograr una bue-
na visualizacion dependen de la experiencia del
operador, la edad gestacional y el indice de masa
corporal materno.

Por lo cual, la recomendacién ante el hallazgo de
una arteria subclavia derecha aberrante es rea-
lizar un estudio detallado de la anatomia fetal
en busca de otros marcadores de aneuploidias
y practicar una ecocardiografia fetal. La reali-
zacion de estudios invasivos quedara limitado
a aquellas situaciones en donde, ademas de la
arteria subclavia derecha aberrante, se encuen-
tren otros marcadores u otras condiciones que
aumenten el riesgo del sindrome de Down.
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