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Resumo

Objetivo: Apresentar as manifestações clínicas, os procedi-
mentos diagnósticos e o tratamento de pacientes com artéria
subclávia anômala.

Casuística: Foram estudados 15 pacientes com artéria subclá-
via anômala, acompanhados no Departamento de Pediatria do
Hospital de Clínicas, UFPR.

Resultados: A idade ao diagnóstico variou desde recém nasci-
do até oito anos; 10/15 eram do sexo feminino. Nove apresentavam
manifestações respiratórias (tosse, pneumonia, sibilos, roncos,
estridor) e onze, sintomas digestivos (engasgos e vômitos). Seis
pacientes apresentavam sintomas digestivos e respiratórios simul-
taneamente. O diagnóstico de vaso anômalo foi sugestivo ao
esofagograma em 14/15; confirmado em dez por aortografia ou por
tomografia helicoidal com reconstrução vascular. Quatorze pacien-
tes tinham artéria subclávia anômala direita e um à esquerda. As
associaçõesmais freqüentes foram refluxo gastro-esofágico (6/15),
anomalias do septo cardíaco (4/15) e síndrome de Down (3/15).
Oito pacientes foram tratados cirurgicamente, dois dos quais
apresentaram quilotórax no pós-operatório imediato.

Conclusões: A artéria subclávia anômala, embora geralmente
assintomática, deve ser investigada pela sua freqüência em pacien-
tes com sintomas respiratórios e manifestações digestivas, princi-
palmente tosse e engasgos em crianças abaixo de um ano. O
principal exame diagnóstico é o esofagograma, e o tratamento da
artéria subclávia anômala quando sintomática é sempre cirúrgico.
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Abstract

Objective: To report clinical presentation, diagnostic proce-
dures and treatment of patients with anomalous subclavian artery.

Subjects: Fifteen patients with anomalous subclavian artery
followed up at the Department of Pediatrics, Hospital de Clínicas
da Universidade Federal do Paraná.

Results: Age at diagnosis varied from birth to eight years, and
10/15 were female. Nine presented with respiratory symptoms
(cough, pneumonia, stridor, wheezing). Eleven had gastrointesti-
nal symptoms (vomiting and choking). Six patients have both
respiratory and digestive symptoms. Diagnosis was suggested by
barium swallow in 14/15; confirmed in 10 by arteriography or
helicoidal tomography with vascular reconstruction. In fourteen
cases, the anomalous subclavian was at the right side and in one at
the left side.

Frequent associations were gastroesophageal reflux (6/15),
cardiac septum defect and Down syndrome (3/15).

Surgical repair was undertaken in eight, two of whom had
chylothorax in the immediate post operative period.

Conclusion: Although anomalous subclavian artery is mostly
asymptomatic, it should be looked for in children with respiratory
symptoms, mainly cough and choking. The chief investigation tool
is barium swallow, and surgical repair is needed when symptoms
are present.

J. pediatr. (Rio J.). 1999; 75(5): 377-380: subclavian artery,
children, respiratory and digestive symptoms.
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Artéria subclávia anômala: série de 15 casos

Anomalous subclavian artery: a group of 15 cases

Carlos A. Riedi1, Nelson A. Rosário2, Isabele V. Trevisan3

Introdução

As malformações congênitas do arco aórtico e da
artéria pulmonar são uma importante causa de obstrução
da via aérea na infância. São comumente chamadas de anel
vascular por envolverem a via aérea e o esôfago1.

Cerca de 250 anos após a primeira descrição de duplo
arco aórtico e 50 anos após a primeira correção cirúrgica,

as anomalias vasculares continuam umdesafio diagnóstico
e terapêutico para o pediatra2.

A artéria subclávia anômala direita corresponde à
malformação vascular mais comum do arco aórtico, ocor-
rendo em 1:200 pessoas3. Origina-se como último ramo
do arco aórtico, junto à artéria subclávia esquerda, cursa
em direção ao braço direito, na maioria das vezes com
localização retroesofágica. A maioria é assintomática, ao
contrário do duplo arco aórtico, que produz sintomas com
maior freqüência1,4,5. Em geral, as manifestações clínicas
são digestivas, e as respiratórias são pouco descritas na
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literatura; dependem da localização da artéria subclávia e
do grau de compressão da via aérea e ou do esôfago. A
casuística de artéria subclávia anômala relatada em oito
séries nos últimos anos está apresentada na Tabela 1, uma
revisão de 50 casos sintomáticos submetidos a tratamento
cirúrgico4-11.

Os objetivos do presente estudo são apresentar os casos
do Departamento de Pediatria do Hospital de Clínicas da
Universidade Federal do Paraná, com diagnóstico de
artéria subclávia anômala; e avaliar aspectos clínicos,
métodos diagnósticos e tratamento dessa malformação
vascular.

Discussão

No mediastino normal, o coração e as grande artérias
mantêm uma íntima relação com a traquéia e o esôfago, de
tal forma que um vaso de localização anormal pode
determinar a compressão da via aérea e ou do esôfago com
sintomas correspondentes respiratórios, digestivos ou
ambos2. O termo anel vascular comumente é usado
referindo-se às síndromes de compressão vascular da via
aérea, embora nem todas essas anomalias sejam caracte-
rizadas por um anel vascular completo envolvendo a
traquéia e o esôfago, como é a artéria subclávia anômala
direita ou esquerda3.

A artéria subclávia anômala direita sem ducto arterioso
associado ocorre em cerca de 1:200 indivíduos, geralmen-
te é assintomática e, sempre que for este o diagnóstico,
outra malformação deve ser procurada3. Origina-se como
último ramo do arco aórtico logo após a artéria subclávia
esquerda, cursa em direção ao braço direito, geralmente
com localização retroesofágica (80%), mas pode locali-
zar-se entre a traquéia e o esôfago (16%), ou anteriormen-
te ao esôfago(4%)12,13. Pacientes com síndrome de Down
apresentam essa anomalia em até 37% dos casos14. Nessa
série, todos os casos descritos eram retroesofágicos, três
apresentavam síndrome de Down e houve predomínio do
sexo feminino (67%), conforme descrito por Miller et
al.13 A existência de arco aórtico direito, com artéria
subclávia anômala esquerda sem ducto arterioso associa-
do, embora rara, ocorreu em um de nossos casos3.
Considerando que a artéria subclávia anômala geralmente
comprime o esôfago em sua parede posterior, os sintomas
digestivos predominam no quadro clínico, presentes em
73% dos nossos pacientes3,15. No entanto, os sintomas
respiratórios isolados ou associados de tosse, pneumonia,
sibilos, roncos e estridor foram encontrados em 9/15,
provavelmente conseqüentes à compressão da parede
posterior da traquéia pelo bolo alimentar durante a deglu-
tição3. Alguns pacientes apresentavam manifestações di-

Idade RN a 8 anos

Sexo Masculino 5 (33%)
Feminino 10 (67%)

Sinais/sintomas

Tosse 8 (53%)
Engasgos 8 (53%)
Vômitos 7 (47%)
Pneumonia 4 (27%)
Sibilos/roncos 2 (13%)
Estridor 1 (7%)

Malformações cardíacas 4 (27%)

Síndrome de Down 3 (20%)

Autores Ano n %

Bertolini et al.4 1987 10 (20%)

Backer et al.6 1989 7 (14%)

Horvath et al.7 1992 3 (6%)

Chun et al.5 1992 2 (4%)

Lillehei et al.8 1992 2 (4%)

Burch et al.9 1993 18 (36%)

van Son et al.10 1993 4 (8%)

Roberts et al.11 1994

Total 50 (100%)

Tabela 1 - Artéria subclávia anômala: casuística cirúrgica pu-
blicada nos últimos anos2

Tabela 2 - Características clínicas dos pacientes com artéria
subclávia anômala*

* % relacionado ao total dos pacientes (n = 15)

Casuística e Resultados

Foram analisados 15 pacientes sintomáticos no perío-
do de 1980 a 1998, quatorze com artéria subclávia
anômala direita e um, com anomalia à esquerda. Houve
predomínio do sexo feminino 10/15 e, à exceção de uma
paciente que aos oito anos iniciou com disfagia a alimentos
sólidos, todos tiveram manifestações clínicas e diagnósti-
co antes de um ano. Sintomas digestivos foram encontra-
dos em 11, respiratórios em nove, e seis pacientes apresen-
tavam sintomas concomitantes. As manifestações clínicas
mais freqüentes foram tosse, engasgos, vômitos e pneu-
monias (Tabela 2). O diagnóstico foi realizado em 14/15
por esofagograma e confirmado em dez por aortografia ou
tomografia helicoidal do tórax (angiotomografia). Um
paciente com síndrome de Down teve seu diagnóstico por
cateterismo cardíaco e não realizou esofagograma. Mal-
formações cardíacas foram encontradas em quatro (comu-
nicação interatrial e comunicação interventricular); reflu-
xo gastroesofágico em seis; três com síndrome de Down;
e um com síndrome de Moebius (malformações de mem-
bros, hipoglossia, e micrognatia). Oito pacientes foram
submetidos a tratamento cirúrgico.
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gestivas e respiratórias concomitantes, de forma que o
diagnóstico de anel vascular deve ser considerado em
pacientes com sintomas respiratórios crônicos, especial-
mente se exacerbados pela alimentação ou associados à
disfagia3. Fístula traqueoesofágica, hérnia de hiato, even-
tração diafragmática e refluxo gastroesofágico têm sido
relatados em associação às malformações vasculares5,6,16

e às malformações cardíacas17. Refluxo gastroesofágico
esteve presente em 40% e malformações cardíacas, em
27% dos nossos casos.

A presença de anel vascular deve ser pesquisada em
crianças com sintomas persistentes de sibilos, obstrução
da via aérea, estridor e apnéia, uma vez que foram
observados em 13% e 26% das crianças em duas grandes
séries8,19. Disfagia por compressão esofágica nem sempre
está associada a sintomas respiratórios, mas foram mani-
festações que ocorreram em nossos pacientes. A idade de
início dos sintomas, à exceção de umamenina de oito anos,
foi nos primeiros doze meses.

O esofagograma é o principal exame no diagnóstico de
vaso anômalo4,5,16 e foi sugestivo em 14/15 dos casos. Os
achados radiológicos de falha de enchimento posterior do
esôfago no nível da segunda vértebra torácica à direita e
da quarta à esquerda, com inclinação de 70o de maneira
persistente3,12 (Figura 1), são sugestivos de artéria subclá-

Figura 1 - Esofagograma mostra falha de enchimento no nível
da 2a vértebra torácica à esquerda e da 4a à direita,
com inclinação de 70o sugestivo de artéria subclávia
anômala direita

Figura 2 - Tomografia helicoidal com reconstrução
vascular mostra artéria subclávia anômala
de origem no arco aórtico, logo após a
emergência da artéria subclávia esquerda

via anômala direita. Nove pacientes tiveram seu diagnós-
tico confirmado por cateterismo e um, por tomografia
helicoidal com reconstrução vascular (Figura 2). Assim
como a tomografia helicoidal, a ressonância magnética
(MRI) apresenta vantagens em relação ao cateterismo por
evitar o uso de contraste e o procedimento anestésico,
além de fornecer detalhes de estruturas não vasculares e da
anatomia das artérias pulmonares não visualizadas à
aortografia18,20-23.

O tratamento da artéria subclávia anômala direita
sintomática sempre é cirúrgico16. Oito pacientes foram
submetidos a esse procedimento e estão assintomáticos,
enquanto os demais estão sendo avaliados periodicamente
e aguardam tratamento cirúrgico.

A artéria subclávia anômala direita, embora assinto-
mática na maioria, é um diagnóstico a ser pensado em
pacientes com quadro clínico de obstrução da via aérea
superior, principalmente pela sua alta freqüência. O
diagnóstico requer um grau de suspeita em pacientes com
sintomas de obstrução de via aérea e esôfago, e o esofago-
grama geralmente é suficiente para confirmar o diagnós-
tico. Detalhes podem ser obtidos por técnicas não invasi-
vas como ecocardiografia9, e a tomografia helicoidal e a
MRI podem ser consideradas alternativas para o cateteris-
mo.

A melhor estratégia terapêutica, clínica ou cirúrgica,
depende da presença dos sintomas, da existência de
malformações cardíacas associadas e do tipo de anomalia
vascular.
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