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Arteria subclavia aberrante izquierda, hallazgo infrecuente
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Aberrant left subclavian artery, an uncommon variation

Resumen: Objetivo: La arteria subclavia aberrante (ASA) o arteria lusoria, es una de las malformaciones
mas comunes del arco adrtico; en especial su variante derecha. Por otro lado, la arteria subclavia aberrante
izquierda es mds rara. Presentamos un caso infrecuente de un paciente con sindrome delecion 22q11.2
y ASA izquierda con sintomas en extremidad superior izquierda. La ASA izquierda es una condicion muy
poco frecuente y hay escasa informacion sobre su tratamiento quirurgico. La mayoria de las veces, el ASA
es asintomadtica; especialmente en adultos. Si presenta clinica, sus sintomas son disfagia, tos, disnea,
claudicacion de la extremidad superior. La presencia de sintomatologia es una indicacion quirdrgica. El
tratamiento quirdrgico de una ASA es discutido. Este va a depender de la anatomia, comorbilidades y
experiencia del cirujano.
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Abstract: Objective: The Aberrant Right Subclavian Artery (ARSA) or Lusoria Artery is one of the most com-
mon aortic arch malformations. Aberrant Left Subclavian Artery (ALSA) on the other hand, is a much rarer
condition. We present an uncommon case of ALSA in a patient with 22q11.2 deletion syndrome with upper
limb symptoms and review the treatment options. ALSA is an exceedingly rare condition and information
on its surgical treatment is scarce. In most cases the presence of an ALSA is asymptomatic, especially in
adults. Some of the most typical symptoms are dysphagia (dysphagia lusoria), cough, dyspnea, claudica-
tion of the upper limb extremity. When symptomatic, the patient has indication of surgery. The treatment
of an ALSA is still debatable and it depends on the anatomy, comorbidities and surgeon’s experience.
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Introduccion

La arteria subclavia aberrante (ASA) o arteria
lusoria, es una de las malformaciones vasculares
congénitas del arco adrtico mas comunes; siendo
la ASA derecha su variante mas frecuente, con un
0,4-2,3% de prevalencia®. La ASA izquierda, por
otro lado, es una condicion rara con una prevalencia
de 0,04-0,4%; y hasta dos veces mas frecuente en
hombres de hasta el doble®.

El origen de esta malformacion aun esta en
discusion, sin embargo, lo més aceptado hasta el

momento es la alteracion de un adecuado desarrollo
embriolégico del arco adrtico®. Hasta en un 60%
de las veces, la ASA se encuentra asociada a un
diverticulo de Kommerell en su origen. A su vez, éste
puede crecer en diametro y en ocasiones ser punto
de partida de una diseccion"?,

Sélo en un 5% de los casos esta condicion es
sintomatica, presentandose en la poblacién adulta
con disfagia (34%), disnea (25%), dolor toracico (16%),
tos (8%), claudicacion de la extremidad superior co-
rrespondiente (5%), entre otros®.
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Dentro de las indicaciones quirdrgicas en estos
pacientes se encuentran la existencia de molestias
clinicas y/o la presencia de un diverticulo de Komme-
rell mayor a 30 mm(®3). Las alternativas terapéuticas
incluyen la cirugia abierta, hibrida y endovascular. Se
debe considerar cada caso individualmente para elegir
la técnica quirdrgica segun anatomia, comorbilidades
y la experiencia del cirujano, aunque los estudios se
inclinan hacia un manejo con cirugia endovascular/
hibrida®®.

Se presenta un caso en un paciente de 25 afios
con ASA izquierda sintomatica.

Presentacion del Caso

Paciente de sexo masculino de 25 afios, porta-
dor del Sindrome diGeorge (o sindrome de delecion
22qg11.2), con antecedente de coartacion adrtica
operada en su infancia.

Refiere una historia de 2 meses de dolor intermi-
tente y pérdida de fuerza en la extremidad superior
izquierda (ESI).

Un angioTAC de térax muestra un arco aértico a
derecha (Figura 1), con arteria subclavia aberrante
izquierda retro-esofagica, sin estenosis significativa,
emergiendo de la aorta descendente (Figura 2). Las
arterias cardtidas comun y subclavia derechas se
originan separadas; esta Ultima con dilatacién bulbosa
en su origen (Figura 3a y 3b). La electromiografia

Figura 1: Arco adrtico derecho (A) y ASA retroesofdgica
(flecha roja).

Figura 2: ASA retroesofdagica emergiendo de la aorta
descendente (flecha roja).
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de la ESI es normal. El paciente y su madre niegan
disfagia, disnea, dificultad respiratoria, tos crénica u
otros sintomas.

Se discute una eventual cirugia, pero los sintomas
se resuelven, por lo que se decide manejo expectante.

Figura 3a y 3b: Reconstruccion 3DVR. Es visible una
dilatacion del origen de la sublavia derecha (flecha blanca)
y el curso aberrante de la subclavia izquierda (flecha roja).

Discusion

La arteria subclavia aberrante (ASA) es la anomalia
congénita mas frecuente del arco aértico, pudiendo
encontrarse en el 0,5-2,52% de la poblacién, siendo
la ASA derecha mas habitual, con una incidencia de
entre 0,4-2,3%"9. La variante izquierda es un hallazgo
infrecuente, con estudios que refieren una prevalencia
desde el 0,04 al 0,5% de la poblacién, asociado a un
arco adrtico derecho®8”. Esta anomalia se da en
hombres hasta dos veces mas que en las mujeres2.

En pacientes con sindromes genéticos aumenta la
prevalencia de ASA, tanto derecha como izquierda, en
especial en los sindromes de Down y delecion 22q11.2.
Un estudio demostrd que un 17% de los pacientes con
sindrome de Down tienen una arteria subclavia abe-
rrante derecha; y por otro lado demostré que hasta un
30% de los pacientes con sindrome delecion 22q11.2
presentan un arco aértico derecho, el cual se asocia
a ASA izquierda en un 47% de los casos9.

A pesar de que su origen embriolégico sigue
en debate, se presume que tanto la ASA derecha
como la izquierda ocurren por la interrupcion de los
precursores embrioldgicos de la vasculatura en sitios
incorrectos®. La ASA derecha ocurre cuando se
interrumpe el cuarto arco proximal al eventual origen
de una subclavia normal, naciendo ésta de la aorta
dorsal. La ASA izquierda, en cambio, ocurre cuando
degenera el cuarto arco izquierdo. Asi, se genera una
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aorta a derechay el origen de la ASA izquierda queda
en la aorta descendente?. La presencia de una arteria
lusoria izquierda sin un arco adrtico derecho es aun
mas anecddtica y hasta donde tenemos conocimiento
existen sélo dos casos reportados®'? (Figura 4).

Esta descrito que el 60% de las veces se encuentra
un aneurisma en el origen de la ASA derecha, debido
a unafalla en la involucion de la aorta dorsal ipsilateral,
lo que se conoce como diverticulo de Kommerell®.
Es comun también la asociacion con otras malfor-
maciones, como la existencia de un tronco carotideo
comun, anomalias en el origen de la arteria vertebral
0 de su entrada a la espina cervical, dextrocardia,
entre otros”®,

En la poblacién adulta la mayoria de los casos son
asintomaticos y se diagnostica incidentalmente en el
estudio de imagenes o como hallazgo en autopsias®'.
Cuando presenta sintomas, el mas frecuente es la
disfagia lusoria (34%), presentdndose en general en
la cuarta y quinta década de vida. Se pueden asociar
también a disnea (25%), dolor toracico (16%), tos cro-
nica (8%), claudicacion de extremidades superiores
(5%) y sintomas neurolégicos, siendo estos ultimos
mas raros®.

Al ser la mayoria de los casos a derecha, no esta
aun bien documentado el cuadro clinico en presencia
de una ASA izquierda, si bien suelen ser similares. En
general la informacion proviene de reportes de casos
y a estudios realizados en poblacion pediatrica, ya
que en este caso se presentan sintomas respiratorios
debido a la existencia de una traqueomalacia en la
infancia®.

Es dificil encontrar consenso sobre el mejor trata-

miento en caso de una ASA izquierda. Actualmente no
existe acuerdo sobre el tratamiento en esta patologia,
y los reported de resultados de los pacientes tratados
s6lo se reducen a pequefias series de casos('.

La cirugia en un paciente con ASA esta indicada en
pacientes sintomaticos o con dilatacién aneurismatica
asociada para evitar complicaciones como rotura, la
cual tiene una mortalidad de un 50%". Cina et al.®
agregan como indicacion quirurgica la presencia de
un diverticulo de Kommerell mayor a 30 mm, por el
riesgo de rotura o de diseccion adrtica. Sin embar-
go, aun esté en discusion como y donde realizar la
medicién de éste®.

El objetivo del tratamiento quirirgico es resolver la
compresion extrinseca de las estructuras mediastinicas
(esofago principalmente), tratar el aneurisma y revas-
culizar la extremidad. La complejidad de la técnica a
emplear dependera principalmente de la presencia de
otras variantes o hallazgos asociados (ej. un diverticulo
de Kommerell de gran tamafo podria obligar a tratar
también el cayado, no sélo la arteria lusoria). Asi, la
via clasica fue por décadas la toracotomia izquierda
o derecha para el reemplazo de la aorta descendente
y la reinsercion de la arteria lusoria. Su morbimortali-
dad depende de la complejidad del caso, pero series
de reemplazo de aorta toracica y revascularizacién
del brazo destacan una mortalidad de hasta 11%®@ y
morbilidad entre 18 y 29%1:212),

Hoy, si no es necesario tratar la aorta o al diverti-
culo, lo més frecuente es la confeccién de un puente
carétido subclavio para posteriormente ligar la ASA
proximal al puente. Con el advenimiento de técnicas
endovasculares, es frecuente que se agregue a este
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Figura 4:1: La Interrupcion del cuarto arco adrtico entre la yema de la cardtida derecha y la subclavia derecha provoca
una ASA derecha desde la aorta dorsal. 2: La Interrupcion del cuarto arco adrtico entre la yema de la cardtida izquierda
y la subclavia izquierda provoca un arco adrtico derecho y una ASA izquierda. AA, aorta ascendente; AD, aorta dorsal;
ACCD, cardtida comun derecha; ACCI, cardtida comun izquierda; ASD, subclavia derecha; ASI, subclavia izquierda; ASAD,
subclavia aberrante derecha; ASAI, subclavia aberrante izquierda; TyE, trdquea y esdfago. Modificado de Tanaka et al.
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procedimiento la embolizacién del remanente arterial.
Para ello existen diversas opciones, siendo los disposi-
tivos de cierre (plugs p. ej. Amplatzer) insertados desde
el mismo cabo a ligar una de las mas utilizadas'3.

Por el contrario, para casos que requieran tratar
la aorta, existen diversos reportes de manejo hibrido
que incluyen la exclusion del aneurisma y el origen de
la arteria lusoria con una endoprotesis adrtica mas la
revascularizacion de la arteria lusoria®'34,

Existe escasa literatura sobre los resultados
quirurgicos en manejo de ASA, sobretodo al largo
plazo; siendo los resultados a corto y mediano plazo
optimistas respecto a estas técnicas+9.

Conclusion

Dentro de las variaciones anatémicas del arco
aortico, la arteria lusoria es relativamente infrecuente.
Mucho menos comun es la arteria lusoria izquierda,
la cual puede asociarse a otras malformaciones con-
génitas y alteraciones como el Sindrome diGeorge.

Dependiendo de las alteraciones asociadas, es
posible que el manejo requiera de maniobras de ma-
yor complejidad, combinando técnicas hibridas que
resuelvan endovascularmente la aorta y en forma
abierta la revascularizacién de la arteria subclavia.
Siendo esta una entidad de baja prevalencia es ne-
cesario un enfoque multidisciplinario para cada caso.

Conflicto de Intereses: Ninguno.
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