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Resumen

Presentamos el caso de un lactante de 2 meses 
con infección respiratoria baja de evolución tórpida 
asociada a un signo frecuente, como es el estridor, cuyo 
estudio permitió el diagnóstico de una patología que 
requiere un alto índice de sospecha y cuya evolución 
sin tratamiento puede dar lugar a accidentes graves.

Abstract

We present the case of a two month-old infant with 
a torpid course lower airway infection associated 
with a common sign, such as stridor, which study let 
us diagnose a pathology which needs high clinical 
suspicion and whose course without treatment can lead 
to serious accidents.
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Caso clínico

Lactante de 2 meses que acude a revisión tras ser dada 
de alta hace 5 días con los diagnósticos de bronquiolitis 
VRS negativo, atelectasia en lóbulo superior derecho 

e insufi ciencia respiratoria aguda, que requirió 11 días de 
ingreso en la Unidad de Cuidados Intensivos Pediátricos. La 
familia únicamente refi ere más tos, secreciones y un estridor 
leve de aparición al mes de vida, al que no daban importancia, 
más notable en el momento de esta consulta.

Antecedentes personales y familiares

Es primogénita de gestación a término, sin patología 
previa de interés. Antecedentes maternos de asma intrínseca.

Exploración física

A la exploración, la paciente está afebril, con buen estado 
general. No cianosis. Estridor inspiratorio y espiratorio suave, 
variable con la posición. Leve tiraje infracostal y supraester-
nal. A la auscultación, tonos rítmicos con soplo sistólico I/
VI, subcrepitantes en bases y zona superior del hemitórax 
derecho. Hepatomegalia a 1 cm del reborde costal. No otros 
hallazgos relevantes.

Pruebas complementarias

Se decide el ingreso para tratamiento y estudio.

1. ¿Qué pruebas solicitaría en un primer momento?
a. Radiografía de tórax.
b. Analítica con serologías para virus respiratorios e ionotest.
c. TC torácica.
d. Las respuestas a y b son correctas.
e. Todas las respuestas son correctas.

La radiografía de tórax muestra alteraciones inespecífi cas 
de la trama broncovascular con atelectasia residual en lóbulo 

superior derecho. Analítica sin hallazgos signifi cativos. Iono-
test de 34 mEq/L.

2. Ante la persistencia del estridor, se realiza una laringos-
copia, sin signos de laringomalacia ni otras alteraciones, 
así como un esofagograma (Fig. 1), sugerente de:

a. Estenosis esofágica con fístula traqueoesofágica.
b. Hernia de hiato.
c. Arteria pulmonar izquierda aberrante.
d. Arco aórtico derecho.
e. No se aprecian alteraciones.

3. Para confi rmar su sospecha diagnóstica, ¿qué pruebas so-
licitaría?

a. Tránsito completo.
b. TC torácica.
c. AngioTC torácica.
d. Fibrobroncoscopia.
e. Las respuestas a y b son correctas.

Figura 1. 
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Respuestas a las preguntas
1. Respuesta correcta: d. En un primer momento, está in-

dicada la realización de una analítica con serologías para 
virus respiratorios. La radiografía de tórax nos permite 
valorar la evolución de la atelectasia y la aparición de 
nuevos infi ltrados/condensaciones. El ionotest, ante una 
patología respiratoria de evolución tórpida, es de obligada 
realización para completar el estudio.

 La TC torácica no estaría indicada como prueba de primer 
nivel.

2. Respuesta correcta: d. En el esofagograma se objetiva una 
impronta derecha y posterior en el 1/3 superior del esó-
fago, sugerente de arco aórtico derecho. La presencia de 
una arteria pulmonar izquierda aberrante da una imagen 
con impronta en la cara anterior del esófago. Tampoco se 
observa contraste en vías respiratorias ni elevación del 
estómago a nivel supradiafragmático.

3. Respuesta correcta: c. Ante un paciente que presenta estri-
dor con difi cultad respiratoria y un esofagograma sugeren-
te de arco aórtico derecho debemos sospechar un anillo 
vascular que comprima la tráquea. Para su diagnóstico la 
prueba de elección es la angioTC.

Evolución
La angioTAC en nuestro paciente (Figs. 2 y 3) muestra un 

arco aórtico derecho con vasos normorrelacionados y una 
compresión traqueoesofágica importante por la derecha. Se 
observa también un divertículo de Kommerell póstero-iz-
quierdo (fl echa azul), desde el que posiblemente se origina 
un ligamento dirigido hacia el tronco pulmonar produciendo 
un anillo vascular (fl echas amarillas). Se realiza una fi brobron-
coscopia que confi rma la estenosis traqueal. 

En el momento de la cirugía, se verifi ca el diagnóstico de 
anillo vascular formado por arco aórtico derecho y ligamento 
arterioso izquierdo con estenosis traqueal. 

En esta malformación se forma un anillo vascular alrede-
dor de la tráquea y el esófago mediante la participación de 
las siguientes estructuras: el arco aórtico derecho, que forma 
la parte derecha y posterior del anillo, el conducto arterioso 
situado a la izquierda y la bifurcación pulmonar, que se sitúa 
anteriormente. 

Se procede a la corrección quirúrgica seccionando el li-
gamento arterioso y realizando una traqueoplastia deslizante. 
Postoperatorio sin incidencias mayores.

Actualmente, la paciente se encuentra asintomática, y sigue 
revisiones en consultas externas.

Comentarios
Los anillos y slings vasculares son anomalías o variaciones 

anatómicas vasculares que comprimen, en mayor o menor 
grado, la tráquea, el esófago o ambos y que causan niveles 
variables de estridor y/o disfagia(1).

Representan menos del 1% de todas las anomalías con-
génitas cardiovasculares, siendo el tipo más frecuente que 
causa sintomatología el doble arco aórtico(2). El anillo vascular 
que presenta nuestra paciente, formado por un arco aórtico 
derecho con conducto arterial izquierdo, representa un tipo 
más infrecuente. Se origina cuando el cuarto arco aórtico 

y la aorta dorsal del lado izquierdo están obliterados por 
completo y reemplazados por los vasos correspondientes del 
lado derecho(2).

La clínica deriva de la compresión y obstrucción que las 
estructuras vasculares citadas producen sobre la tráquea y/o el 
esófago(1). Habitualmente, la historia natural de presentación 
es la de un lactante de uno a tres meses de edad que presenta 
un ruido respiratorio desde el nacimiento, que se va hacien-
do más signifi cativo, con aparición de trabajo respiratorio 
asociado a una infección de vías altas recurrente(3). Es típi-
co que la clínica respiratoria empeore durante la deglución, 
el llanto o el esfuerzo(4). La segunda forma de presentación 
clínica más frecuente es la difi cultad para la deglución con 
atragantamiento(2).

Si bien es cierto que el estridor inspiratorio, la disfagia, 
sibilancias, disnea, tos e infecciones recurrentes del tracto 
respiratorio son síntomas frecuentes en los primeros meses 
de vida, su persistencia debería alertar al pediatra de la po-
sibilidad de un anillo vascular(5). También, deberíamos plan-
tearnos este diagnóstico ante síntomas respiratorios que no 
son transitorios y que no responden a broncodilatadores(6).

Para el diagnóstico, la radiografía de tórax simple tiene un 
valor relativo(7). En ocasiones, se puede apreciar con claridad 
la silueta de un arco aórtico derecho y una compresión tra-
queal(6). Imágenes de atrapamiento de aire, atelectasia focal 
o de neumonitis pueden ser manifestaciones radiológicas 
acompañantes, relacionadas con la obstrucción traqueal(1). 

El esofagograma, que muestra indentaciones esofágicas, 
presenta una elevada rentabilidad, entre el 95 y el 100%(2). 
Todos los anillos vasculares dan una imagen de indentación 
en la cara posterior del esófago, excepto en el raro caso del 
sling de la pulmonar(6).

La RNM y la TAC ofrecen imágenes de muy buena calidad 
de la anomalía vascular y de la lesión estenótica producida 

Figura 2. 

Figura 3. 
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sobre la tráquea(1), constituyendo una prueba complementaria 
necesaria para defi nir con precisión la anatomía del anillo 
vascular y sus relaciones con las estructuras adyacentes. La 
angiografía actualmente no se utiliza por ser un método inva-
sivo y conllevar una mayor dosis de radiación para el paciente 
que las técnicas expuestas anteriormente(6).

Otras pruebas complementarias útiles son el ecocardio-
grama y la fi brobroncoscopia. El ecocardiograma ayuda a cla-
rifi car la anatomía vascular preoperatoriamente y a evaluar 
la existencia de anomalías intracardiacas asociadas(6); si bien, 
en la mayoría de los casos, los anillos vasculares se presentan 
como una lesión cardiovascular aislada(2). La fi brobroncosco-
pia se utiliza para diagnosticar e indicar el nivel de obstrucción 
de la vía respiratoria alta(6). 

El tratamiento es quirúrgico y consiste en la sección del 
ligamento/vaso menor del anillo vascular con liberación de 
la estructura anular. Está indicada en los pacientes con sinto-
matología evidente y no indicada en los individuos asintomá-
ticos. Los enfermos con escasa repercusión clínica pueden ver 
demorada la cirugía y valorar la evolución con el crecimiento, 
aunque la ausencia de una tendencia clara a la mejoría es 
indicativa de tratamiento quirúrgico(1).

Conclusiones
En lactantes con cuadros respiratorios asociados a estridor, 

tras descartar patología laringotraqueal, es fundamental inves-
tigar otras causas, como los anillos vasculares, que ocasionan 
compresiones extrínsecas que, sin diagnóstico, pueden dar 

lugar a accidentes graves y que requieren de cirugía, la cual 
resuelve el defecto y las posibles complicaciones. 
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