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Introducción. El doble arco aórtico constituye un verda-
dero anillo vascular, siendo una de las más frecuentes
malformaciones vasculares que producen compresión tra-
queoesofágica.

Objetivo. Evaluar restrospectivamente los resulta-
dos del tratamiento quirúrgico del doble arco aórtico, la
persistencia de sintomatología, la recurrencia de episo-
dios de infección de la vía aérea inferior, patología
secuelar y requerimiento de estudios endoscópicos
posoperatorios.

Población y métodos. Se realizó un análisis retrospectivo
sobre una población de 16 niños sometidos a cirugía correcto-
ra, todos ellos sintomáticos, con preponderancia de sintoma-
tología obstructiva de la vía aérea (estridor, respiración ruda e
infección de la vía aérea), que fueron operados entre el 25 de
mayo de 1989 y el 26 de diciembre de 1997. A todos se les
realizó toracotomía posterolateral izquierda.

Resultados. El seguimiento abarcó entre 1 mes y 103
meses posoperatorios (mediana de 37 meses). La mortalidad
fue del 6,25% (1 paciente) y 2 pacientes fueron perdidos del
seguimiento (pérdida del 12,5%). En un 50% de los casos
seguidos se presentó persistencia de estridor y/o respiración
ruidosa hasta los 3 meses posoperatorios. A excepción de 1
paciente con parálisis recurrencial, no se presentó persistencia
de la sintomatología respiratoria más allá de los 6 meses
después de la cirugía.

Conclusiones. Los resultados quirúrgicos fueron satisfac-
torios y sin mortalidad quirúrgica. En algunos pacientes la
sintomatología persistió en los primeros 3 meses posquirúrgicos,
1 paciente permanece sintomático por parálisis recurrencial
posoperatoria.
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Introduction. Double aortic arch is the most common vascu-
lar malformation that produces tracheoesphageal compression
in children.

Objectives. To evaluate surgical results, remaining respira-
tory symptoms and requirements of postoperative invasive
studies.

Patients & methods. Sixteen patients have undergone surgical
treatment of the relief of tracheoesophageal compression by double
aortic arch from May 25th, 1989 to December 26th, 1997. Their
clinical records were retrospectively reviewed to obtain specific
data. Before surgery all patients were admitted with respiratory
distress, stridor, disphagia, apnea or recurrent respiratory infec-
tions. Recurrent respiratory infections, maintenance of respiratory
symptoms and requirements of postoperative endoscopic studies
by tracheomalacia of postoperative recurrencial paralysis were
analized.

Results. We report a follow up data from 1 month to 103 months
(average of 37 months). The follow-up shows a mortality rate of
6.25%, (one patient with associated subglotic stenosis died 3
months after surgery). All patients were operated through left
thoracotomy. Two patients (12.5%) were lost after few months of
follow-up. In these patients the symptoms and signs of tracheo-
bronchial and esophageal obstruction were not completely relieved
after surgery. In half of the patients stridor and noisy respiration
persisted for three months after surgery. In absence of vocal cord
paralysis, no symptoms were observed beyond the sixth postop-
erative month.

Conclusions. Surgical results have been satisfactory, with-
out surgical mortality. In almost half of the patients stridor and
noisy respiration persisted for the first 3 months after surgery.
One patients remains with symptoms due to postoperative
vocal cord paralysis.

Key words: vascular rings, double aortic arch.

INTRODUCCION
El doble arco aórtico (DAAo) es una malforma-

ción cardíaca congénita causada por la persisten-
cia de los cuartos arcos aórticos primitivos, dere-
cho e izquierdo, que producen una malformación
caracterizada por la presencia de dos arcos
arteriales que, originándose en la aorta ascenden-
te, dejan entre sí la tráquea y el esófago, existiendo
en el 90% de los casos dominancia del arco aórtico
posterior derecho.1,5 La carótida y la subclavia
derecha se originan del arco posterior y los vasos
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homólogos izquierdos del arco anterior. El sitio de
unión del arco anterior con la aorta descendente
suele ser estenótico y/o atrético. El DAAo constitu-
ye un verdadero anillo vascular que causa diverso
grado de compresión traqueal y esofágica. Los
síntomas suelen presentarse en los primeros me-
ses de vida, revistiendo distintos grados de grave-
dad, en relación a la aparición de sintomatología
de compromiso respiratorio.6-9 El objetivo del estu-
dio fue determinar la persistencia de sintomatología
y la recurrencia de infección de la vía aérea inferior
en pacientes operados del DAAo.

Material y métodos
Se realizó un trabajo retrospectivo, observa-

cional y descriptivo sobre una población de 16
niños operados de DAAo entre mayo de 1989 y
diciembre de 1997. Sus historias clínicas fueron
revisadas para obtener datos sobre las siguientes
variables:

1. Incidencia del DAAo sobre las malformacio-
nes vasculares con compromiso de la vía aérea.

2. Características anatómicas.
3. Mortalidad operatoria.
4. Edad.
5. Peso.
6. Distribución por sexo.
7. Manifestaciones clínicas al momento de la

cirugía.
8. Persistencia de síntomas.
9. Infecciones posoperatorias de vía aérea infe-

rior.
10. Requerimiento de estudios endoscópicos

por patología secuelar o relacionada a la cirugía
(parálisis recurrencial).

Técnica quirúrgica: Todos los pacientes fueron
operados a través de una toracotomía posterolateral
izquierda, realizándose la sección y sutura del doble
arco aórtico y del ligamento arterioso.

RESULTADOS
Los 16 casos de DAAo evaluados representa-

ron el 43,2%, sobre un total de 37 malformaciones
vasculares con compromiso de la vía aérea o
digestiva que requirieron cirugía en el mismo pe-
ríodo y cuya distribución fue la siguiente: DAAo: 16
niños (43,2%), subclavia derecha última rama: 8
(21,6%), cayado aórtico a la derecha con arteria
subclavia izquierda última rama: 7 pacientes
(18,9%), estenosis traqueal asociada a cardiopatía
estructural: 2 (5,4%), sling de la arteria pulmonar:
2 (5,4%) y arteria innominada anómala: 2 niños
(5,4%).

Desde el punto de vista anatomoquirúrgico, el

arco posterior derecho fue dominante en 14 pa-
cientes (87,5%), de los cuales uno (6,25%) se
consideró como atrésico. En estos 14 niños se
realizó la sección y sutura del arco anterior. En 1 de
ellos (6,25%) existió dominancia del arco anterior,
seccionándose el arco posterior y realizándose la
pexia del arco anterior a la pared posterior del
esternón. Por último, 1 paciente (6,25%) presentó
balance de los dos arcos aórticos, seccionándose
el arco anterior en forma electiva (6,25%) y reali-
zando también aortopexia. No se registró mortali-
dad operatoria. Un paciente (6,25%) falleció. El
niño tenía estenosis subglótica ligera y estaba de
alta en control ambulatorio. Se reinternó a los 50
días posquirúrgicos por recurrencia de cuadro res-
piratorio grave de vía aérea inferior. El estudio
endoscópico realizado durante la reinternación
mostró la presencia de estenosis subglótica ligera
previamente diagnosticada como malformación
asociada y constatándose la resolución adecuada
de la compresión traqueal por el anillo vascular
operado, sin signos de malacia traqueal. La curva
actuarial de sobrevida mostró sobrevida de 93,75%,
con una mediana de tiempo de seguimiento de 37
semanas (rango entre 1 mes y 90 meses); se
registró la pérdida de seguimiento de 2 pacientes
procedentes del interior del país (pérdida del 12,5%)
(Gráfico 1).

La mediana de edad de los pacientes al momen-
to de la operación fue de 5,5 meses, con un rango
de 2 a 19 meses.

El peso en el momento de la cirugía estuvo
comprendido entre un rango de 4,8 kg y 10 kg
(mediana de 7 kg).

La distribución por sexo mostró en el grupo de
pacientes estudiados predominancia de varones
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GRÁFICO 1
Curva actual de sobrevida: seguimiento

de los pacientes operados

n = 16 pacientes

Mortalidad: 6,25%.

( ): Nº de pacientes en seguimiento.



RESULTADOS DE LA CIRUGIA DEL DOBLE ARCO AORTICO1999; 97(1) 15

de 68,7% (11 de 16 casos).
Los síntomas al momento de la cirugía fueron el

estridor y la respiración ruda en todos los niños, con
niños con antecedente de episodios de dificultad
respiratoria con la alimentación y episodios de llanto,
ya sea como desencadenantes o agravantes de la
dificultad respiratoria. La causa de primera consulta
en el 100% de los pacientes fue por infección de vía
aérea, que por la sintomatología descripta, motivó el
comienzo de estudios por sospecha de anillo vascular.

Persistencia de sintomatología: En todos los
pacientes se observó con distinta severidad la
característica posición de hiperextensión cervical
a la inspección durante el examen físico. Los sín-
tomas de estridor o respiración ruidosa persistie-
ron en un 50% de los pacientes hasta los 3 prime-
ros meses de operados. A los 4 meses sólo el
37,5% tenía síntomas, disminuyendo al 31,25 a los
6 meses (Gráfico 2). En este gráfico podemos ver
la desaparición de los síntomas con un tiempo
máximo de 6 meses, a excepción de 1 paciente con
parálisis recurrencial residual a la cirugía y que
mantiene sintomatología luego de 16 meses de
seguimiento.

Durante el período de seguimiento, 5 pacientes
(31,25%) presentaron recurrencia de infección de
vía aérea inferior luego de la cirugía. Uno de ellos
se reinternó por insuficiencia respiratoria grave a
los 50 días posoperatorios, estando en control
ambulatorio. El paciente requirió asistencia respi-
ratoria mecánica, presentó mala evolución y falle-
ció a los 37 días de la internación por infección por
virus sincicial respiratorio. Luego de 6 meses de
seguimiento no se registró recurrencia respiratoria
relacionada a la patología de base operada.

Todos los pacientes seguidos fueron valorados

por el servicio de endoscopia a los 2 meses de
operados. A los 6 meses posoperatorios, 5 pacien-
tes (31,25%) fueron revalorados por persistencia
de sintomatología respiratoria más allá de los tres
meses posquirúrgicos. Un paciente (6,25%) se
mantiene bajo control endoscópico por parálisis
recurrencial leve posoperatoria.

DISCUSION
La primera reparación exitosa de doble arco

aórtico fue comunicada en la literatura por Robert
Gross en 1945.1 Fue el mismo autor quien introdujo
el término “anillo vascular” para describir esta pa-
tología caracterizada por alteraciones de la evolu-
ción normal de los 4 arcos aórticos. En el DAAo no
se produce la desaparición normal de la aorta
dorsal derecha entre el origen de la arteria
intersegmentaria séptima y la unión de la arteria
aorta dorsal primitiva izquierda. Este segmento
persistente es el que cierra el anillo, produciendo
distinto grado de compresión de la tráquea y el
esófago. La presencia de una malformación
vascular debe ser sospechada en niños con infec-
ciones recurrentes, estridor, respiración ruda o
disfagia recurrente.2-7

El médico pediatra debe estar alerta sobre la
posibilidad de un doble arco aórtico en niños entre
1 y 6 meses de edad en los que se observa estridor
inspiratorio, el cual frecuentemente está asociado
con sibilancias. El estridor empeora en posición de
decúbito dorsal y mejora en posición de costado.
Suele observarse en forma característica la posi-
ción de hiperextensión del cuello, que, al producir
alargamiento traqueal, alivia la sintomatología.
Pacientes con DAAo pueden presentar episodios
de tos recurrente y se han descripto casos de
apnea refleja, cianosis, pérdida de conocimiento y
convulsiones asociadas. Cuando la obstrucción es
severa se visualiza retracción subcostal (tiraje).
Episodios de bronquiolitis intercurrente suelen ser
un antecedente común a estos pacientes. Los
niños con doble arco aórtico presentan algún grado
de dificultad alimentaria debido a disnea o real
disfagia a semisólidos en los que la compresión
esofágica es más severa. Esta malformación pue-
de ser detectada en forma precoz a través de una
radiografía simple o contrastada de tórax (obser-
vándose en el frente la indentación bilateral y en el
perfil la compresión posterior del esófago. Según
Backer y col.,3 ante la sospecha de anillo vascular,
la dificultad en la determinación del lado del arco
aórtico como derecho o izquierdo debe orientar
con un alto índice de correlación  con doble arco
aórtico como anillo vascular subyacente.
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GRÁFICO 2
Curva actual de persistencia de estridor y

respiración ruidosa

( ): Nº de pacientes en seguimiento.
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En el plano anteroposterior en el esofagograma
contrastado se visualiza la impronta de ambos
arcos sobre el esófago.

Actualmente, el desarrollo tecnológico permite,
utilizando fibroendocopios flexibles de bajo diáme-
tro, observar el efecto compresivo en forma directa
desde la etapa neonatal. La imagen característica
es la disminución de la luz en la cara anterior por la
impronta pulsátil del doble arco aórtico. El “flattering”
de la tráquea, debido a traqueomalacia asociada,
se observa en más de un 10% de los pacientes. El
estudio endoscópico fue realizado en todos los
pacientes reportados, observándose distintos gra-
dos de traqueomalacia asociada. En la evaluación
posoperatoria la luz traqueal mostró normalidad a
los 6 meses en todos los pacientes a excepción de

uno (6,25%) en el cual el colapso traqueal persiste
más allá del año de seguimiento. La evolución
respiratoria posquirúrgica está estrechamente re-
lacionada al tiempo de evolución de la enfermedad
y/o las eventuales secuelas de procesos infeccio-
sos padecidos previos al tratamiento quirúrgico.
Confirmado por el estudio hemodinámico, el DAAo
tiene indicación quirúrgica una vez realizado el
diagnóstico, debiendo evaluarse por el médico
pediatra la oportunidad de realización de la misma.
La hemodinamia en la actualidad mantiene su
indicación más allá de los adelantos en el diagnós-
tico no invasivo a través de imágenes. La tomogra-
fía computada14 y la resonancia magnética nuclear
15 ofrecen imágenes claras y diagnósticas cuando
son complementadas con el ECO 2D para descar-

GRÁFICO 3

a b

a: Imagen preoperatoria, del doble arco aórtico mostrando la compresión del esófago (E) y la tráquea (T).
b: Imagen posoperatoria, donde se muestra, luego de la sección del ductus arterioso y del arco anterior izquierdo, una amplia
liberación de las estructuras mediastínicas.
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tar anomalías intracardíacas asociadas. En un
futuro cercano estos métodos reemplazarán un
número considerable de estudios invasivos reali-
zados en la actualidad.

Basados en el conocimiento del impacto
psicoemocional10-13 del niño con cardiopatía congé-
nita y su impacto social, es importante que el
médico pediatra conozca la evolución posoperatoria
de este tipo de anillo vascular, para no generar una
expectativa de alivio inmediato de los síntomas de
estridor y respiración ruidosa. Sabemos por estu-
dios realizados en nuestro medio que frente a un
“no alivio ostensible e inmediato” los padres llevan
un sentimiento de fracaso terapéutico. La desapa-
rición del síntoma por el cual fueron a la consulta,

estudiado a través de ecocardiografía, endoscopia
y cateterismo para ser, por último, remitido a la
cirugía, es esperada con extrema ansiedad luego
de atravesar el necesario riesgo quirúrgico. Los
niños seguidos se reinsertaron en su hábitat en
forma normal a partir del año de vida, de acuerdo
a su situación socioeconómica y edad.

CONCLUSIONES
Acorde a los datos publicados en la literatura6

los resultados de la serie reportada muestran que
en la actualidad, en nuestro medio el doble arco
aórtico puede ser enfrentado sin mortalidad
operatoria en los pacientes que no presentan in-
fección respiratoria seria. z
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