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Resumen

El término “disfagia lusoria” se aplica a los sintomas que surgen debido a una compresién vascular del eséfago, que resulta
de la localizacién anémala de una arteria subclavia derecha aberrante. Esta es una malformacién congénita poco comun
que, ocasionalmente, podria condicionar una obstruccién completa o incompleta del eséfago, constituyendo un anillo
esofagico. El reto diagndstico se relaciona con la falta de una etiologfa evidente, asociada a la persistencia y empeoramiento
de los sintomas, incluida la disfagia progresiva. El objetivo de este articulo es presentar un caso clinico y revisién de la
literatura abordando el caso de una paciente pedidtrica con disfagia progresiva y fallo de medro, quien presentaba un
anillo vascular incompleto por arteria subclavia derecha aberrante. Es importante realizar una adecuada anamnesis clinica
y uso de ayudas diagndsticas para determinar el origen de la sintomatologfa, ya que cada caso requiere un manejo acorde
a la presentacion clinica.
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Abstract

Theterm‘“Dysphagialusoria”is applied to symptoms that arise due to vascular compression of the esophagus, resulting from
the abnormal location of an aberrant right subclavian artery. This is a rare congenital malformation that could occasionally
cause a complete or incomplete obstruction of the esophagus, constituting an esophageal ring. The diagnostic challenge
is related to the lack of an obvious etiology, associated with the persistence and worsening of symptoms, including
progressive dysphagia. The objective of this article is to present a clinical case and review of the literature addressing the
case of a pediatric patient with progressive dysphagia and failure to gain weight, who presented an incomplete vascular
ring due to an aberrant right subclavian artery. It is important to carry out an appropriate clinical history and use diagnostic
aids to determine the origin of the symptoms, as each case requires management according to the clinical presentation.

Keywords: Dysphagia lusoria. Deglution disorders. Aberrant subclavian artery. Vascular ring. Esophageal Stenosis.

Introduccion mediastino. Se denomina anillo vascular completo
a aquel que forma un verdadero circulo alrededor
La disfagia lusoria es la dificultad para tragar, de las estructuras, ejemplos de estos son el doble
asociada al origen anémalo de la arteria subclavia  arco aértico y el arco adrtico derecho con arteria
derecha aberrante (ASDA). Fue descrita por primera  subclavia izquierda aberrante. En contraparte, los
vez por Bayford en 1787 en una mujer con larga anillos vasculares incompletos abrazan o discurren
historia de disfagia, en la que se encontré una ASDA  en relacién con la trdquea y/o esdfago, pero sin
durante su autopsia'. La disfagia lusoria es secundaria ~ completar el circulo; un ejemplo de esto es la arteria
a la compresion vascular del eséfago que puede  subclaviaderechaaberrante®. Estavarianteanatémica
formar un anillo vascular alrededor del eséfago y/o  ha cobrado especial importancia por su asociacién
traquea. La sintomatologia de los anillos vasculares  con cardiopatias congénitas y su posible relacién
es variable, puede ser asintomatico o tener sintomas  con el sindrome de Down, con una prevalencia del
leves que pasandesapercibidos. Lossintomaspueden 20 % en la relacidn de ASDA con sindrome de Down.
categorizarse en respiratorios y gastrointestinales;  También se ha encontrado en microdelecién 22q11
los primeros dados por sintomas como tos, disnea,  (sindrome de Di George), sindrome de Edwards y
estridor e infecciones respiratorias recurrentes.  otros sindromes genéticos asociados con anomalias
Algunos pacientes pueden presentar compresién  del arco adrtico>®.
severa y llegar a requerir intubacién por la dificultad
respiratoria. En cuanto a sintomas gastrointestinales, Las cardiopatias congénitas (CC) constituyen
se puede presentar dificultad o anormalidad en la  defectos estructurales y/o funcionales del corazén
deglucion, intolerancias alimentarias, retraso en el y los grandes vasos, que resultan de errores en la
crecimiento y déficits nutricionales significativos’.  embriogénesis de estas estructuras’. En cuanto a la
Las microaspiraciones silentes tienden a ser una  epidemiologia, las anomalias en el desarrollo del arco
presentacién clinica en pacientes con trastornos  adrtico afectan al 1-2 % de la poblacién. El conjunto de
deglutorios o de la respiracién aislados. los anillos vasculares tiene una incidencia alrededor
del 1% al 3 % de las malformaciones congénitas, y la
Los anillos vasculares constituyen un subgrupo  frecuenciade ASDAesdel0,5%:. Durante el desarrollo
de malformaciones congénitas poco comunes  embrionario, la disposicién simétrica original del
con diversa presentacién clinica, prondstico y  sistema de arcos adrticos se pierde gradualmente;
tratamiento. El diagndstico temprano es importante esto puede dar lugar a anomalias del desarrollo del
si los pacientes manifiestan sintomas. Estos anillos  arco adrtico y los grandes vasos, lo cual resulta en
pueden definirse como malformaciones vasculares  la formacién de anillos vasculares que rodean la
de los grandes vasos y sus principales efluentes,  traquea y el eséfago, a menudo comprimiéndolos®.
que envuelven y comprimen la trdquea y/o eséfago’,  La arteria subclavia derecha aberrante, su variante
tales anillos vasculares pueden ser completos 0 ma3s frecuente, tiene una prevalencia del 0,4-3%, y la
incompletos segun su relacion con las grandes  arteria subclavia izquierda, una prevalencia de 0,04-
estructuras de la via aérea y digestiva dentro del 0,4 %“. La arteria lusoria es retroesofégica en 80-83 %
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de los casos, con un trayecto inter-traqueo-esofagico
en12-15%o pretraqueal soloen 4 %". Estas alteraciones
a veces ocurren de manera independiente, pero
con frecuencia estdn vinculadas con anomalias en
el desarrollo fetal de estructuras cardiovasculares
como la tetralogia de Fallot, atresia de la valvula
tricispide, estenosis de la vdlvula pulmonar vy
defectos septales. En pacientes con Sindrome de
Down, se observa una prevalencia significativamente
mayor de malformaciones vasculares, documentada
en hasta el 37 % de los casos* ™.

Las opciones terapéuticas, que incluyen cirugia
abierta, hibrida y endovascular, deben evaluarse
individualmente para elegir la técnica quirdrgica
adecuada segin la anatomia, comorbilidades y
experiencia del cirujano®. Aunque los estudios se
inclinan hacia un manejo con cirugia endovascular/
hibrida, el tratamiento quirdrgico implica la
apertura del anillo vascular y la descompresidn
traqueoesofagica. Ademads, existen técnicas
controvertidas como la aortopexia y la reseccién del
diverticulo de Kommerell®.

Elreto diagndstico de las malformaciones congénitas,
en especial en el caso de los anillos vasculares, se
relaciona con sintomatologia sin causa clara que
inicialmente se atribuye a otras patologias, como el
reflujo gastroesofagico o infecciones respiratorias.
La persistencia y empeoramiento de los sintomas,
junto con la disfagia progresiva sin causa aparente
especifica, son indicios que deben hacer suscitar la
sospecha de esta enfermedad. En ocasiones, como se
presenta en este reporte de caso, se requiere mayor
investigacidon y apoyo imagenolégico para llegar al
diagndstico y asi proponer las opciones terapéuticas
mas adecuadas a las necesidades del paciente.

El tratamiento puede ser sintomatico, centrado
en la rehabilitacion de la deglucién, ensefianza
de posiciones favorables para la alimentacidn,
maniobras deglutorias especificas, el aumento
de la sensibilidad oral, asi como modificaciones
en el volumen y consistencia del bolo alimenticio.
Por otro lado, el tratamiento correctivo implica
abordar quirdrgicamente la anomalia mediante
procedimientos como la toracotomia, esternotomia
o intervenciones endovasculares™.

Enlaedadpediatrica, es de especialimportanciallegar
a un diagndstico y proponer opciones terapéuticas
tempranas, dado que las complicaciones derivadas
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de la persistencia de los sintomas involucran
alteraciones en el crecimiento, pobre ganancia de
peso, con implicaciones derivadas de deficiencias
nutricionales agudas y crdnicas, e inclusive
infecciones respiratorias a repeticidon secundarias al
reflujo.

El objetivo de este articulo es presentar un caso
clinico de un paciente lactante que presentd estridor
inspiratorio, atoramiento y disfagia progresiva que
se hizo notoria con la ablactacidn, sintomatologia
compatible con el diagndstico de anillo vascular;
asimismo, se realiza una revisién bibliografica sobre
disfagia lusoria, dado que hay un escaso ndmero de
reportes en la literatura en este grupo etario.

Reporte de caso

Se presenta el caso de una paciente del género
femenino de un afio de edad, diagnosticada con
sindrome de Down, que presenta un patrén de
crecimiento adecuado y neurodesarrollo esperado
para su edad: logra sedestacidn sin apoyo, contacto
visual, agarre de objetos y sonidos vocalicos alafecha
de la valoracién. Producto de un tercer embarazo,
con seis controles prenatales sin alteraciones;
nacié por cesdrea iterativa y requirié adaptaciéon
neonatal conducida con ventilacion con presidn
positiva, y posteriormente oxigeno por canula
nasal durante diez dias. Desde los primeros dias de
vida, la paciente presentd estridor inspiratorio y, en
ocasiones, atoramiento con la alimentacién. Pasados
los primeros meses de vida, inicid con emesis
intermitente de predominio posprandial.

Hacia los seis meses de edad, presentd episodio
de infeccidn respiratoria alta que evoluciond a
disnea y estridor, y requirié hospitalizacién por
una semana con resoluciéon completa del cuadro
clinico. Posteriormente, hacia los 8 meses de edad,
fue hospitalizada nuevamente durante una semana
debido a un cuadro clinico similar, sin signos de
broncoobstrucciéon en dicha ocasidn. En ocasiones,
la paciente acudia a consultas ambulatorias por
sintomas respiratorios recurrentes, y aunque recibié
tratamientos en casa, estos no lograban una remisién
completa y no eran de cardcter progresivo.

Durante una consulta externa de seguimiento por
neumologia pedidtrica por estridor, la madre refiri¢
que la paciente presentaba sintomas catarrales
desde hace 15 dias, con tos himeda, emesis, estridor
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y disnea. Debido a la persistencia de los sintomas y
su asociacion con dificultades en la alimentacidn,
especialmente episodios de atoramiento, se decidié
remitir al servicio de urgencias.

Al ingreso, se realizaron andlisis clinicos que
incluyeron un hemograma en el que se evidencié
anemia leve y trombocitosis, con los siguientes
valores: hemoglobina en 11,7 gr/dL, hematocrito en
36,5 %, leucocitos en 7640, neutrdfilos en 56,9 %,
linfocitos en 34,6 %, plaquetas en 572 000. Ademads,
se realizé una medicion de glucosa en sangre
con resultado de 51,7 mg/dL, asi como andlisis de
electrolitos con niveles de potasio en 4,57 mmol/L
y sodio en 140,5 mmol/L, y medicién de creatinina
en 0,38 mg/dL y BUN 14,15 mg/dL. Con prueba PCR
para covid negativo. También, una radiografia de
vias digestivas que reveld una muesca posterior en el
tercio proximal del eséfago, ademas de una segunda

estrechez no relacionada con trayectos vasculares a
nivel de T6.

La paciente fue valorada por neumologia, donde se
planted la sospecha de disfagia de origen esofagico
y la posibilidad de una doble lesidn esofdgica,
que inclufa la presencia de una arteria subclavia
aberrante derecha y estenosis congénita distal.
Con estos hallazgos, se decidid solicitar valoracién
por cirugia y gastroenterologia pediatricas.
La valoracién por cirugia pedidtrica apuntd
hacia la presencia de una estenosis esofdgica,
posiblemente de tipo congénita. Se indicd paso de
sonda nasogdstrica para alimentacidn y se solicité
angio-TAC (ver Figura 1) que evidencié una arteria
subclavia derecha aberrante y unaimagen sugestiva
de diverticulo esofagico a nivel de T6, en vista de lo
cual se recomendd evaluacién complementaria con
esofagograma.

Figura 1: Angiotomografia de térax con contraste: A. Vista axial. (arriba): se sefiala el punto de estrechez proximal en el eséfago en
relacion anterior a la arteria subclavia derecha aberrante. Y (abajo) se representa esquematicamente con azul la via aérea, amarillo el
eséfago comprimido y rojo el trayecto de la arteria subclavia. B. Reconstruccién tridimensional: se aprecia la salida aberrante de la arteria

subclavia derecha distal al arco adrtico.
Fuente: autores.
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En el esofagograma se evidenciaron dos niveles
de estenosis esofdgica (ver Figura 2). Tras ser
valorada por gastropediatria, se realizé un estudio
endoscdpico donde se reportd esofagitis tipo A,
segun la clasificacion de los Angeles, junto con
gastritis erosiva corpo-antral, lo cual no concluye
el diagndstico de la paciente, por lo que se realizé
una nueva endoscopia en la cual se evidencié
disminucidn de la luz esofagica pulsatil a 13 cm de la
arcada dental, que reduce con insuflacién sostenida,
permitiendo el paso del gastroscopio; eséfago medio
con mucosa de aspecto normal con evidencia de una
segunda disminucién dinamica del calibre de la luz
esofdgica que en ocasiones se ocluye al 100 % y que
reduce completamente con insuflaciéon sostenida.
Como impresién diagndstica se planted: hiato Hills,
estenosis dindmica del eséfago proximala17 cmdela
arcada dental que impresiona compresidn extrinseca
y estenosis dindmica del eséfago medio a 13 cm de
la arcada dental que también sugiere compresién
extrinseca.

Figura 2. Esofagograma con bario. Se observan 2 estrecheces del
eséfago.

A. Vista AP con 2 impresiones (flechas) de muesca que se
interpretan como puntos de estrechamiento de la luz esofagica.
B. Enlos tragos AP se observa area de disminucion de calibre entre
la unién del tercio medio y el tercio distal del es6fago (flecha 1).
Unién esofagogastrica se encuentra en posicién habitual y es
permeable al medio de contraste (flecha 2).

Fuente: autores.

Fue llevada a junta médica, donde se analizd
ampliamente y decidid que en el momento no es
candidata para correccién de anillo vascular, lo cual
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se reevaluard con mayor edad y mayor peso, seguin
evolucién; con respecto a la estrechez esofdgica
distal se indicé dilatacion esofdgica, la cual fue
realizada por cirugia pediatrica, con lo que presenta
recuperacion tolerando nuevamente la via oral.

Discusion

La paciente presentaba dos estrecheces esofagicas:
la primera que correspondia a una compresion
extrinseca causada por arteria subclavia aberrante,
la cual, aunque no generaba un anillo vascular
completo, ejercia compresidn; la segunda estrechez,
correspondia a una estenosis dindmica del eséfago
medio, ubicada a 17 cm de la arcada dental, la cual
se sospechaba compresién extrinseca visualizada
en la angiotomografia. Con el desarrollo de nuevas
tecnologias, se ha podido establecer el diagndstico
para la evaluacidn pre y postoperatoria mediante
la tomografia computarizada, técnica diagndstica
gue proporciona una imagen anatémica fiel del arco
adrtico, sus estructuras adyacentes y las anomalias
relacionadas, asi como de la patologia traqueal’.
Segun Casado et al, en 2017, una de las formas
de presentaciéon de disfagia esofdgica de tipo
obstructivo es precisamente el origen andmalo de
la arteria subclavia derecha, la cual cruza por detras
del esdéfago, comprimiéndolo; sin embargo, en
algunos casos puede no dar sintomas hasta la edad
adulta, pese a ser un trastorno presente desde el
nacimiento™.

La complejidad del diagndstico se hace mas
importante cuando nos enfrentamos al reto
diagndstico que plantea un paciente, en este caso
con trisomia 21, dado que parte importante de la
morbilidad asociada a este sindrome se relaciona con
trastornos respiratorios y de la deglucién®, lo cual,
como en este caso, podria hacer pasar inadvertido
inicialmente algun tipo de malformacién vascular o
traqueal importante.

La mayoria de las estenosis esofdgicas son
asintomaticas, inclusive hasta la edad adulta.
Cuando ocasionan sintomas, estos varfan segun
el compromiso obstructivo de su luz, entonces se
suele llegar al diagndstico, dado por la presencia
de complicaciones que motivan a la consulta y al
respectivoabordajediagndstico;talescomplicaciones
pueden ser neumonias aspirativas, desnutricidn,
deshidratacion y atragantamientos repetidos,
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entre otros”. La disfagia de origen compresivo por
estructuras vascularesno esfrecuente, y en este caso,
que presenta dos tipos de compresiones de diferente
origen, se vuelve mas complejo. La estenosis distal
se trata de un anillo vascular incompleto, dado por
una malformacién vascular como causa extrinseca
de compresidn sobre el eséfago; por otro lado, la
compresién proximal se trata de otra estenosis por
causa extrinseca no vascular, por lo que se debe
individualizar para definir su tratamiento.

Actualmente, no existe un tratamiento estandarizado
en esta patologia, el tratamiento conservador
deberia ser siempre la primera opcidn, reservando
la cirugia para aquellos casos que no responden a
la dilatacion®. En general, en casos de estenosis por
causa extrinseca, como en el caso de la compresidn
por la arteria subclavia aberrante, no necesitan
tratamiento a no ser que los sintomas sean muy
intensos, en cuyo caso se recurriria a la cirugia®. La
cirugia estd indicada en pacientes sintomaticos o
con dilatacidn aneurismatica asociada para evitar
complicaciones como rotura, la cual tiene una
mortalidad de un 50 %'.

Se han reportado buenos resultados con cirugia,
dilataciones y reseccién endoscdpica con laser, en
una revisidn retrospectiva con 371 pacientes con
anillo vascular sometidos a manejo quirdrgico,
reportado por Diyu y colaboradores™, con ausencia
de reintervencidn a los 10 afios del 95 % y con sélo un
5 % de pacientes que presentaron sintomas a largo
plazo; en nuestra revisién no encontramos una serie
de pacientes con comorbilidad trisomia 21. Los anillos
vasculares sintomaticos requieren una intervencion
quirdrgica temprana para evitar la compresidn
vascular prolongada de las vias respiratorias y
complicaciones graves, de acuerdo con el grado de
severidad de los casos®. En nuestro caso, se realizd
dilatacion esofagica con balén ala estenosis proximal
por anillo vascular incompleto, y la estenosis distal
se dejé en manejo expectante, dado que esta no
estaba afectada por estructuras vasculares, con la
posibilidad de realizar procedimiento quirdrgico
posteriormente, de acuerdo a la evolucién con el
paso de los afos, ya que esta estrechez permitia el
paso de los alimentos.

Allamand reporta el caso de una nifia de 8 afios con
antecedente de anillo vascularincompleto por arteria
subclavia derecha aberrante y arco adrtico izquierdo,
sin repercusién cardiolégica, que presentd disfagia
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episddica durante varios meses con dolor abdominal
ocasional, a quien se le realizé manejo expectante
con modificaciones conductuales como la ingesta de
trozos pequefios, masticacion profusa y tranquila,
y continué en seguimiento por gastropediatria®.
Una estrategia vdlida para el manejo de aquellos
anillos vasculares incompletos cuando el paciente
sigue drdenes sencillas y puede adaptarse a terapia
conductual, lo que para nuestro caso no es valido
principalmente por la edad de nuestra paciente.

En una serie de casos de 28 pacientes con estenosis
esofdgica congénita atendidos en el 2018 en un
servicio de endoscopia respiratoria pediatrica, dos
de los pacientes a los que se les realizd dilatacidn
presentaron complicaciones graves, uno con
invaginacion intestinal posoperatoria y otro caso
con perforacién esofagica durante la dilatacién®™. La
dilatacidn esofédgica por endoscopia se considera un
procedimiento minimamente invasivo con buenos
resultados como en este caso, en el que la paciente
tolera la via oral después de la dilatacién y no se
presentaron complicaciones.

En la literatura colombiana se ha reportado un
caso de un paciente pedidtrico sin antecedentes
patoldgicos relevantes que presenta disfagia desde
los 3 meses de edad; se le realizé esofagograma a
los 6 meses, se documentd RGE, por lo que se indicé
manejo médico, pero no se logré mejoria clinica. A
los 14 meses se presentd sintomatologia adicional
caracterizada por retraso pondoestatural, estridor
laringeo intermitente; un nuevo esofagograma
indicé sospecha de presencia de anillo vascular, por
lo que se realizé una angiotomografia de térax para
corroborar el diagndstico de anillo vascular, el cual
resultd ser incompleto al igual que en nuestro caso.
En ese caso, los servicios de otorrinolaringologia
y cardiologia indicaron manejo quirdrgico, el cual
no se realizé por negativa de los padres, por lo
que el paciente egresé con manejo conservador
persistiendo con disfagia leve'.

En general, la sintomatologia depende del grado
de compresidon y la relacion anatémica de Ia
malformacidén; la mayoria de los casos pueden
presentarse como hallazgo incidental y cursar de
manera asintomadtica?, y cuando ocasionan sintomas,
estos dependen del didmetro de suluz. Se suele llegar
al diagndstico por la presencia de complicaciones
como la desnutricidn, la deshidratacién o neumonias
por aspiracion”. Pueden presentarse también
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sintomas como estridor, disnea, disfagia, tos'®. En este
caso, la paciente presentaba inicialmente sintomas
respiratorios, estridor, neumonias a repeticién y
posteriormente sintomas gastrointestinales como la
disfagia, lo cual llevé a ampliar los estudios en los que
se llegd al diagndstico.

Conclusiones

La baja incidencia de este tipo de malformaciones
requiere un alto indice de sospecha por parte del
clinico para lograr una adecuada orientacién del
paciente con disfagia crénica. Laadecuada evaluacion
de la sintomatologia es importante para establecer
un diagndstico temprano y realizar estudios
iniciales como el esofagograma y posteriormente la
angiotomografia para observar mejor la anatomia
del anillo vascular.

La compresion del eséfago por ASDA es una causa
muy infrecuente de disfagia; se encuentran pocos
casos en la literatura para pediatria, dado que
algunos pacientes presentan sintomas hasta la edad
adulta, sin embargo, cuando hay mas sintomatologia
asociada como estridor, tos 0 neumonias aspirativas
hay que sospechar de anillo vascular. El tratamiento
es individualizado y su objetivo es mejorar Ia
sintomatologia y disminuir las complicaciones
asociadas al efecto compresivo del anillo vascular. En
este caso, la paciente logra una mejoria inmediata a
la estrechez del anillo proximal que se corresponde
con el anillo vascular evidenciado en la tomografia,
logrando degluciéon optima para la edad; fue
valorada por terapia de fonoaudiologia y continuard
en seguimiento ambulatorio, ya que como se
describe arriba un 5 % de pacientes pueden presentar
nuevamente los sintomas y requerir reintervencion.

Esimportantesensibilizarseenestetipodepatologias,
ya que en ocasiones pueden pasar inadvertidas;
un diagndstico temprano reduce sin duda las
repercusiones clinicas debidas a la comorbilidad que
ocasionan por ejemplo las infecciones respiratorias
recurrentes o las dificultades alimentarias que
condicionen retrasos en el crecimiento y desarrollo.
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