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Resumen

El arco aórtico derecho con arteria subclavia izquierda aberrante (ALSA, por sus siglas en inglés) surgiendo a partir de un 
DK es una variante de anillo vascular rara. Los síntomas asociados se deben a la compresión de estructuras adyacentes 
como tráquea o esófago. La resonancia magnética es el estudio diagnóstico de elección. El tratamiento quirúrgico se 
recomienda a pacientes sintomáticos o en pacientes asintomáticos con un divertículo grande. Reportamos los casos 
consecutivos de tres pacientes con presencia de DK con una ALSA y arco aórtico derecho.

PALABRAS CLAVE: Divertículo de Kommerell. Arteria subclavia izquierda aberrante. Anillo vascular..

Abstract

Right aortic arch with aberrant left subclavian artery from a Kommerell’s diverticulum is a very rare variant of the incomplete 
vascular ring. Associated symptoms are caused due to tracheal or esophagus compression. Magnetic resonance is the gold 
standard for diagnosis. Surgical treatment is recommended for symptomatic patients or asymptomatic patients with a large 
diverticulum. We report three consecutive cases of patients with Kommerell’s diverticulum, aberrant left subclavian artery, and 
right-sided aortic arch. (Gac Med Mex. 2016;152:424-8)
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Introducción

El término anillo vascular se refiere a una alteración 
de los arcos aórticos en la cual la tráquea y el esófago 
son rodeados por estas estructuras. Representa me-
nos del 1% de todas las anomalías cardíacas congé-
nitas. Su clasificación depende de la posición del arco 

aórtico con respecto a la tráquea (Tabla 1). Dentro de 
esta, se encuentra el arco aórtico derecho con ALSA 
con ligamento arterioso izquierdo, mostrando una inci-
dencia de 0.05%. En esta anomalía del arco aórtico 
derecho, se origina en primer lugar la carótida izquierda, 
luego el tronco braquiocefálico derecho y finalmente 
la subclavia izquierda que surge de un divertículo a 
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partir de la aorta descendente, denominado DK, con 
trayecto retro-esofágico y en su base da lugar al liga-
mento arterioso1-3.

El propósito de este artículo es presentar tres casos 
clínicos de una variante rara de anillo vascular con 
arco aórtico derecho.

Caso 1

Paciente masculino de 2 años de edad con ante-
cedente de estridor laríngeo desde el nacimiento el 
cual se exacerbaba a la alimentación, tos crónica, 
dos cuadros de bronquiolitis y uno de neumonía ad-
quirida en la comunidad. Se decide realizar una bron-
coscopía encontrándose masa pulsátil sospechando 
anillo vascular. Al momento de su revisión en nuestro 
servicio se encontró asintomático cardiovascular, con 
clase funcional I de Ross, sin datos relevantes a la 
exploración física. La radiografía de tórax mostraba 
ensanchamiento de mediastino superior derecho con 
imagen sugestiva de arco aórtico derecho; el ecocar-
diograma no mostró ningún defecto intracardíaco. Se 
realizó angiotomografía de corazón y grandes arterias 
encontrando un arco aórtico derecho rodeando el 
borde lateral derecho de la tráquea sin evidenciarse 
compresión de la misma; en la reconstrucción tridi-
mensional se observó imagen de arco aórtico dere-
cho y un DK, del cual emerge la subclavia izquierda 
(Fig. 1).

El paciente continuó con síntomas respiratorios, es-
tridor inspiratorio y tos traqueal; es sesionado en con-
junto con el servicio de cirugía cardiovascular conclu-
yéndose que era candidato a tratamiento quirúrgico. 
Se realizó una sección y sutura del anillo vascular, 
además de la pexia del arco aórtico sin complicacio-
nes; actualmente se encuentra asintomático.

Caso 2

Paciente masculino pretérmino de 28 semanas de 
gestación; es enviado a la unidad de cuidados inten-
sivos neonatales en donde, a los 23 días de vida, 
presenta datos clínicos de conducto arterioso permea-
ble con repercusión hemodinámica. En la exploración 
física se encuentra con soplo continuo grado 2/6, de 
predominio en segundo espacio intercostal izquierdo, 
pulsos amplios, presión arterial diferencial amplia. Se 
realiza ecocardiograma encontrándose arco aórtico 
derecho y conducto arterioso permeable. Se decide 

Figura 1. Reconstrucción 3D del estudio de angiotomografía com-
putada. La visión es oblicua y se identifica la cara posterior del 
corazón, así como el trayecto hacia la derecha de la aorta torácica. 
Se aprecia el origen de la arteria subclavia en posición posterior y 
como último vaso del arco aórtico, que se origina de un divertículo 
de Kommerell.

Tabla 1. Clasificación de las anomalías congénitas del arco aórtico y las variantes anatómicas de los troncos supraaórticos

Anomalías congénitas del arco aórtico

Arco aórtico izquierdo con arteria subclavia derecha aberrante
Arco aórtico derecho con ramificación en espejo
Arco aórtico derecho con arteria subclavia izquierda aberrante
Arco aórtico cervical
Arco aórtico interrumpido

Variantes anatómicas de los troncos supraaórticos

Origen común del tronco braquiocefálico arterial y la arteria carótida común izquierda
Origen de la arteria carótida común izquierda en el tronco braquiocefálico arterial
Arteria vertebral izquierda aberrante (origen en el cayado aórtico)
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realizar cierre quirúrgico de conducto encontrando en 
el transquirúrgico arco aórtico derecho, conducto ar-
terioso largo de 10 mm y origen anómalo de subclavia 
izquierda; se liga el conducto posterior a la emergen-
cia de subclavia izquierda, presentando en ese mo-
mento desaturación y arritmia, por lo que se desiste 
del cierre de conducto. Por los hallazgos quirúrgicos 
se realiza angiotomografía de corazón y grandes arte-
rias y se encuentra un DK, ALSA y arco aórtico dere-
cho (Fig. 2). Se decide mantener en vigilancia y solo 
en caso de presentar sintomatología secundaria a ani-
llo vascular plantear nuevamente manejo quirúrgico. El 
paciente presenta sepsis nosocomial como complica-
ción y fallece.

Caso 3

Paciente masculino de 3 años 11 meses de edad, 
con antecedentes de nacimiento por vía vaginal, peso 
1,900 g, talla 46 cm, lloró y respiró al nacer, cursando 
con sepsis; se detecta soplo cardíaco a los 15 días de 
vida y se sospecha cardiopatía congénita sin repercu-
sión hemodinámica. Es enviado a nuestro servicio a 
los 11 meses de edad, encontrándose asintomático 
cardiovascular, clase funcional I de Ross, soplo holo-
sistólico paraesternal izquierdo bajo, grado 3/6, irra-
diado en barra. Se realiza ecocardiograma encontran-

do una comunicación interventricular perimembranosa 
de 5-7 mm, cortocircuito de izquierda a derecha, gra-
diente a través de la misma de 60 mmHg, presión 
sistólica de la arteria pulmonar (PSAP) 30 mmHg esti-
mada por gradiente a través del defecto interventricu-
lar, rama izquierda de la arteria pulmonar con un ori-
gen no habitual y conducto arterioso de 2 x 3 mm con 
cortocircuito de izquierda a derecha. Por la imagen 
ecocardiográfica de ramas pulmonares, se solicita una 
angiotomografía de corazón y grandes arterias donde 
se reporta arco aórtico derecho, DK, ALSA y comuni-
cación interventricular de 4.4 mm (Fig. 3). Es nueva-
mente visto en la consulta 3 años después (pierde 
seguimiento por razones extramédicas), encontrándo-
se con una clase funcional I de Ross, un soplo holo-
sistólico paraesternal izquierdo bajo, grado 3/6, radio-
grafía de tórax con cardiomegalia leve, flujo pulmonar 
incrementado de predominio derecho; el ecocardio-
grama demostró una comunicación interventricular 
perimembranosa de 6.4 mm y otra mesotrabecular de 
3 mm, cortocircuito de izquierda a derecha, gradiente 
a través de la misma de 37 mmHg, PSAP de 63 mmHg, 
arco aórtico derecho, conducto arterioso 4 mm con 
gradiente a través del mismo de 9 mmHg. Se presen-
ta en sesión médico-quirúrgica y se decide cierre de 
la comunicación interventricular y ligadura del conduc-
to arterioso; se realiza cierre del defecto septal ventri-

Figura 2. Reconstrucción 3D del estudio de angiotomografía com-
putada. La visión es posterior, se identifica la cara posterior del 
corazón, así como el trayecto hacia la derecha de la aorta torácica. 
Se aprecia el origen de la arteria subclavia en posición posterior y 
como último vaso del arco aórtico, que se origina de un divertículo 
de Kommerell.

Figura 3. Reconstrucción 3D del estudio de angiotomografía com-
putada. La visión es oblicua, se identifica la cara posterior del 
corazón, así como el trayecto hacia la derecha de la aorta torácica. 
Se aprecia el origen de la arteria subclavia en posición posterior y 
como último vaso del arco aórtico, que se origina de un divertículo 
de Kommerell.
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cular con parche de teflón y doble ligadura y sección 
de conducto arterioso, así como cierre del foramen 
oval sin complicaciones en el trans ni el postoperato-
rio. El ecocardiograma de control no mostró defectos 
residuales con una PSAP de 20 mmHg inferida por la 
insuficiencia tricuspídea. En su seguimiento por con-
sulta externa se mantiene asintomático, con clase fun-
cional I de Ross y sin presencia de sintomatología 
respiratoria.

Discusión

En 1735 David Bayford describió por primera vez la 
anomalía de arco aórtico derecho con arteria subclavia 
derecha aberrante. En 1936 Burckhard Kommerell de-
terminó por primera vez el cuadro clínico en un pa-
ciente en el que se realizó un esofagograma que mos-
traba compresión posterior del tercio superior del 
mismo originada por una masa pulsátil, describiendo 
en la autopsia de este lo que ahora se conoce como 
DK. En 1988 Felson dividió la entidad en tres catego-
rías: DK normal, dilatación aneurismática del divertícu-
lo y aneurisma de la subclavia aberrante distal4.

Durante el desarrollo embriológico del arco aórtico, 
existen 6 pares de arcos aórticos. En el crecimiento 
normal, la parte distal del primer y segundo arcos aór-
ticos desaparecen, la parte proximal forma las arterias 
hioidea y maxilar, respectivamente. El tercer par de 
arcos forma la parte proximal de las arterias carótidas 
internas. El cuarto arco aórtico ventral izquierdo forma-
rá el arco aórtico entre la carótida común y la subclavia 
izquierda, mientras que la porción proximal del cuarto 
arco aórtico derecho forma la porción proximal de la 
subclavia derecha, la parte distal del arco aórtico de-
recho entre la séptima arteria intersegmentaria involu-
ciona, lo que determina la formación del arco aórtico 
izquierdo. La aorta dorsal distal al sexto arco aórtico 
forma la aorta descendente distal a la subclavia iz-
quierda. La subclavia izquierda y la porción distal de 
la subclavia derecha se originan del séptimo arco  
de la aorta dorsal. El quinto arco aórtico involuciona 
bilateralmente y los sextos arcos aórticos originan la 
porción proximal de las arterias pulmonares y el con-
ducto arterioso izquierdo y derecho, el derecho usual-
mente desaparece y el izquierdo permanece permea-
ble durante la vida fetal. Si el cuarto arco aórtico 
derecho permanece y el cuarto arco aórtico izquierdo 
entre la carótida común y la arteria subclavia izquierda 
involuciona de manera anómala, se formará un arco 
aórtico derecho, con una  ALSA que se origina de un 
divertículo en la unión del arco aórtico a la derecha y 

la aorta descendente derecha y pasa oblicuamente 
hacia arriba, detrás del esófago, hacia el brazo izquier-
do. El divertículo está generalmente bien desarrollado 
porque el ductus arterioso fetal, en el origen de la 
ALSA, lleva un gran volumen de sangre1,3,5.

La mayoría de los pacientes se encuentran asinto-
máticos y no existe una asociación particular con otras 
anomalías cardíacas. Algunos autores han reportado 
al defecto septal ventricular como la malformación 
asociada frecuente, otras series mencionan la coarta-
ción aórtica, tetralogía de Fallot y transposición de 
grandes arterias. Pueden existir síntomas relaciona-
dos a la presencia de un anillo vascular, que depen-
derán del grado de compresión causado, los síntomas 
aparecerán generalmente antes del mes de edad, la 
mayor parte de los cuales consisten en estridor, difi-
cultad en la alimentación, tos y sibilancias. En los 
adultos, los síntomas se deben a cambios ateroescle-
róticos, rigidez en los vasos anómalos, disección y 
aneurisma con compresión de las estructuras adya-
centes causando disfagia (disfagia lusoria), disnea y 
dolor torácico3,6,7.

La angiotomografía es un método no invasivo que 
permite el diagnóstico del DK, las imágenes pueden ser 
reconstruidas y vistas desde diferentes ángulos, ha-
ciendo más fácil localizar y medir el tamaño del diver-
tículo. Además, muestra las relaciones del divertículo 
con las estructuras adyacentes y puede ser utilizada 
para detectar compresión de tráquea y esófago8.

Se describen 4 tipos diferentes de DK de acuerdo 
a los hallazgos angiotomográficos. El más común es 
un DK que surge de un arco aórtico derecho con 
ALSA; en estos casos, la arteria subclavia aberrante 
cruza posterior al esófago (80% de los casos), pero 
puede pasar entre el esófago y la tráquea (15% de los 
casos) o anterior a la tráquea (5% de los casos). Oca-
sionalmente, un ligamento arterioso izquierdo entre  
la arteria subclavia izquierda y la rama izquierda de la 
arteria pulmonar forma un anillo vascular. Este anillo 
es generalmente holgado y no causa síntomas severos 
de compresión traqueal o esofágica. El segundo tipo 
de DK ocurre con un arco aórtico izquierdo con una 
arteria subclavia derecha aberrante, sin embargo  
la arteria subclavia derecha aberrante no siempre 
surge del divertículo aórtico. El ligamento arterioso se 
sitúa en el lado izquierdo y no causa anillo vascular. 
El tercer tipo se localiza en la unión aórtico-ductal y 
se manifiesta como una protuberancia en la parte 
interna del istmo aórtico, distal a la arteria subclavia. 
A pesar de que el 33% de los lactantes muestre di-
latación en el sitio del ligamento arterioso, esta dila-
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tación resuelve en los primeros meses después del 
nacimiento. En algunos casos el divertículo dilatado 
persiste hasta la etapa adulta, usualmente no se 
acompaña de otras anomalías del arco aórtico. El 
cuarto tipo se presenta con arco aórtico izquierdo y 
aorta descendente derecha con arteria subclavia de-
recha aberrante5,8,9.

La resonancia magnética es el estudio no invasivo 
de elección ya que proporciona la información óptima, 
mostrando las características anatómicas del anillo 
vascular, y determina el abordaje quirúrgico sin some-
ter al paciente a radiaciones3,4.

El tratamiento quirúrgico se recomienda en los ca-
sos sintomáticos, cuando presenten datos de com-
presión aérea o esofágica y en casos asintomáticos 
que muestren dilatación del DK. El abordaje quirúrgi-
co puede ser mediante cirugía abierta, terapia endo-
vascular o mediante tratamientos híbridos. Su objeti-
vo es la resección del DK y la reconstrucción de la 
arteria subclavia con objeto de prevenir la isquemia 
del brazo, territorio vertebrobasilar y el síndrome de 
robo de subclavia3,4,8. En nuestra serie de casos, solo 
un paciente fue llevado a resección del DK debido a 
la persistencia de síntomas respiratorios secundarios 
a la compresión extrínseca de la vía aérea; en el 
segundo caso, debido a inestabilidad hemodinámica 
en el transquirúrgico, se difirió la corrección del DK, 
falleciendo a causa de sepsis nosocomial. En el últi-
mo de nuestros casos no se realizó la resección del 
DK debido a la ausencia de sintomatología respirato-
ria, por lo que no se consideró necesaria la resección 
del mismo.

La reparación aórtica endovascular asociada con la 
reanastomosis de las ramas aórticas o la revasculari-
zación subclavia ha sido empleada en algunos casos, 
disminuyendo la morbilidad y mortalidad al comparar-
se con la cirugía abierta. La presencia de una ALSA 
requiere de su ligadura proximal, embolización con 
dispositivo coil o algún otro oclusor para prevenir una 
fuga interna tipo II. La terapia endovascular con injer-
to de stent-graft endovascular para excluir la ALSA/
DK, con la ligadura distal de la arteria subclavia iz-
quierda y la revascularización de las extremidades 
superiores, se está convirtiendo en la terapia están-
dar10,11.

Conclusiones

El DK es una anormalidad rara del arco aórtico que 
ocasionalmente genera síntomas de compresión tra-

queal o esofágica. Es importante el conocimiento de 
esta patología para poder realizar su diagnóstico opor-
tuno y sugerir un plan de manejo.
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