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Coartacion de la aorta: una revision sistematica

Aorta coartation: a systematic review
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Resumen — La coartacion de la aorta es una patologia caracterizada por
el estrechamiento de la arteria aorta, con la consecuente obstruccion
de su flujo; localizada con mayor frecuencia a nivel de aorta toracica
descendente distal al origen de la subclavia izquierda, y en la pared
posterior de la arteria. Supone aproximadamente el 5,1% (3-10%) de las
cardiopatias congénitas y constituye la octava malformacion cardiaca
por orden de frecuencia. La presentacion clinica de la coartacion adrtica
es muy variada y depende de la severidad de la lesion y de su posible
asociacion con otras anomalias cardiacas. Se resalta la tipo infantil y
tipo adulto, siendo la primera la que reviste mayor morbimortalidad. La
ecocardiografia bidimensional y la ecocardiografia doppler son el
método diagndstico fundamental para la coartacion adrtica. La
angiorresonancia magnética (angio-RM) contrastada, permite hacer una
evaluacion detallada de la aorta mediante una reconstruccion
tridimensional que muestra claramente sus defectos. Por su parte, la
TAC multicorte permite la visualizacion tridimensional del arco desde
mdltiples planos, pero como inconveniente tiene la emision de
radiacion. El cateterismo cardiaco, constituye més que un medio
diagnéstico, uno terapéutico en el cual, no s6lo se demuestra la
localizacion y extension de la zona coartada, la presencia de lesiones
asociadas y/o de circulacion colateral, sino que permite la obtencién de
un conocimiento fiable de la severidad y repercusién hemodindmica de
la misma. El tratamiento de esta patologia, puede ser inicialmente
médico, pero de forma definitiva por cateterismo cardiaco
intervencionista y con menor frecuencia correccion quirdrgica.

Palabras Clave: angiorresonancia magnética, cateterismo cardiaco,
ductus arterioso.

Abstract — Coarctation of the aorta is a pathology characterized by
narrowing of the aorta, with consequent obstruction of its flow;
Located more frequently at the level of the descending thoracic aorta
distal to the origin of the left subclavian, and in the posterior wall of the
artery. It accounts for approximately 5.1% (3-10%) of congenital heart
defects and constitutes the eighth cardiac malformation in order of
frequency. The clinical presentation of aortic coarctation is very varied
and depends on the severity of the lesion and its possible association
with other cardiac abnormalities. It emphasizes the type of infant and
adult type, the first being the one with the highest morbidity and
mortality.  Two-dimensional  echocardiography and  Doppler
echocardiography are the fundamental diagnostic method for aortic
coarctation. Magnetic resonance angiography (MR) allows a detailed
evaluation of the aorta through a three-dimensional reconstruction that
clearly shows its defects. On the other hand, the multi-cut TAC allows
the three-dimensional visualization of the arc from multiple planes, but
as an inconvenience it has the emission of radiation. Cardiac
catheterization is more than a diagnostic means, a therapeutic one in
which not only the location and extent of the alveolar area, the
presence of associated lesions and / or collateral circulation is
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demonstrated, but also allows the obtaining of a knowledge Reliability
of the severity and hemodynamic repercussion of the same. The
treatment of this pathology can be initially medical, but definitively by
interventional cardiac catheterization and less frequently surgical
correction.

Keywords: Magnetic resonance angiography, cardiac catheterization,
ductus arteriosus.

INTRODUCCION

El término coartacion de aorta, se refiere a un
estrechamiento de la arteria aorta que produce una
obstruccién al flujo adrtico (1). Tipicamente se localiza
en la aorta toracica descendente distal al origen de la
arteria subclavia izquierda (llustracion 1).
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llustracion 1. Esquema de arco aértico: arco adrtico proximal entre el
tronco braquicefdlico y la Cl. Arco adrtico distal entre la Cl y la SI. Istmo
adrtico entre la Sl y la ampolla ductal. B: Esquema de coartacion
adrtica. CD: carotida derecha; Cl: car6tida izquierda; CoAo: coartacion
aortica A; SD: subclavia derecha; SI: subclavia izquierda. Fuente:
Tomado de Ruth Solano y Luis Garcia. Coartacién de aorta e
interrupcion del arco adrtico. Servicio de cardiologia pediétrica.
Hospital Universitario La Paz, Madrid.

La mayoria de las coartaciones se sitian en la zona de
la pared posterior de la aorta, de forma opuesta a la
insercion  del ductus. Se suelen denominar
yuxtaductales, habiendo quedado un poco en desuso los
términos de coartacion preductal y posductal (1).

La obstruccion se produce por una hipertrofia de la
capa media de la porcion posterior del vaso que
protruye hacia el interior y reduce su luz; ademas, se ha
comprobado que en las zonas adyacentes a la coartacion
existe tejido ductal que tiende a fibrosarse (1).
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Practicamente todos los casos de coartacion de aorta
diagnosticados en el recién nacido tienen hipoplasia del
istmo adrtico, y algunos, ademas, hipoplasia de la aorta
transversa (llustracion 2). Esto es debido a que la zona
del istmo es, de por si, la zona mas estrecha al
nacimiento. Por la fisiologia de la circulacién fetal, el
ductus maneja gran cantidad de volumen sanguineo con
cortocircuito  derecha-izquierda hacia la  aorta
descendente y en el istmo aodrtico el flujo queda
restringido.

Ligamento

Hipoplasia
istmo

/Cocncoibn
neonatal

llustracién 2. Formas principales de coartacion adrtica. A: Coartacion
neonatal, estenosis muy severa en la zona opuesta al ductus arterioso,
acompafiada frecuentemente de hipoplasia a nivel del istmo y
cortocircuito  derecha-izquierda a nivel ductal. B: Coartacion
diagnosticada fuera del periodo neonatal, con estrechamiento
circunscrito por debajo de la salida de la subclavia izquierda. AD:
auricula derecha; Al: auricula izquierda; Ao: aorta; Ao des: aorta
descendente; AP: arteria pulmonar, APD: arteria pulmonar derecha,
API: arteria pulmonar izquierda; VCI: vena cava inferior, VCS: vena cava
superior, VPD: venas pulmonares derechas. Fuente: tomado de F.
Villagra. www .cardiopatiascongenitas.net.

Durante la adolescencia y/o edad adulta de los
pacientes no intervenidos, se hace patente el desarrollo
de una red de vasos colaterales, que van por la parte
anterior y posterior del cuerpo: desde las arterias
mamarias internas a las arterias iliacas externas, a través
de las venas epigastricas, o bien, de las arterias
tirocervicales a la aorta descendente, por las arterias
intercostales, respectivamente. Este hallazgo no suele
estar presente en los primeros afios de vida (1).

De forma infrecuente la coartacion se localiza en la
aorta abdominal (1, 2) (llustracién 3) o se presenta como
un segmento de amplia longitud en la aorta
descendente. Estos hallazgos se consideran entidades
diferenciadas con distintos origenes embriol6gicos y
requieren un tratamiento quirdrgico especifico.

la lesion acompafiante mas frecuentemente
encontrada en los casos de coartacion adrtica es la
valvula adrtica bicuspide, descrita en una proporcion
situada entre el 30 y el 85% de los pacientes (3)

llustracién 3. Coartacion adrtica de localizacién atipica: coartacion a
nivel abdominal con importante aneurisma post-estenosis. A: vision
lateral. B: Vision anteroposterior. Fuente: Tomado de Ruth Solano y
Luis Garcia. Coartacion de aorta e interrupcion del arco aortico.
Servicio de cardiologia pediatrica. Hospital Universitario La Paz,
Madrid.

Un 4-5% de los casos tienen arteria subclavia derecha
anémala, que nace por debajo de la coartacion.
Asimismo, también se puede asociar con
malformaciones intracardiacas maltiples. En este caso,
hablariamos de coartaciones adrticas complejas (hasta
un 48% del total) sobre todo cuando existe hipoplasia de
algin segmento del arco adrtico. Por ejemplo, se
objetiva comunicacion interventricular (CIV) en 1/3 de
los pacientes y/o estenosis aortica/subadrtica en un
25%. En otras ocasiones se describen lesiones
obstructivas izquierdas en serie con hipoplasia de
ventriculo izquierdo (VI) y alteracion del aparato valvular
mitral (sindrome de Shone), sin olvidar todo tipo de
malformaciones cardiacas complejas (transposicién de
las grandes arterias, ventriculo derecho (VD) de doble
salida, ventriculo Unico) (1, 3).

Debemos recordar que en torno a un 30% de las
pacientes con sindrome de Tumer (1, 3) pueden tener
esta patologia. Adema4s, los pacientes con sindrome de
Williams- Beuren, debido a una anormal produccion de
elastina, pueden presentar alteraciones en cualquier
segmento adrtico (4).

HISTORIA

La coartacion de la aorta fue descrita separadamente
por Morgagni y Meckel en 1970, como una obstruccion
localizada en la aorta cerca del ligamento arterioso. Los
hallazgos clinicos fueron descritos por Wernicke en 1875
y Maude Abbot en 1828. El primer tratamiento
quirargico fue realizado por Crafoord y Nylin en 1944 y
Kirklin en 1952 (5, 6). Posteriormente multiples
publicaciones han propuesto clasificaciones clinicas,
morfoldgicas y embrioldgicas.
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EPIDEMIOLOGIA

La coartacion de aorta supone aproximadamente el
5,1% (3-10%) de las cardiopatias congénitas y constituye
la octava malformacién cardiaca por orden de
frecuencia. Su prevalencia se estima en 2,09 por cada
10.000 recién nacidos vivos (7). Su incidencia es mayor
en varones (relacion 2:1).

La mayoria de los casos aparecen de forma aislada y
responden al patron de herencia multifactorial descrito
para la mayoria de las cardiopatias congénitas, pero
también se han descrito casos familiares con herencia
mendeliana (8). Con un hijo afecto existe un riesgo de
recurrencia en los siguientes embarazos del 2%, y, si hay
2 familiares con coartacion, sube al 6%. Si la madre tiene
esta patologia, el riesgo de que el feto también la
desarrolle es del 4%, y en el caso de que sea el padre
quien la padezca, es del 2% (8).

MORFOGENESIS
Tres hipotesis tratan de explicar la génesis de la
coartacion de aorta:

1. El efecto del flujo sanguineo in Gtero basado en
que el istmo adrtico recibe menos flujo que la aorta
ascendente, transversa y descendente, gran parte del
flujo eyectado por el VI sale por los vasos del cayado
antes del istmo y el flujo proveniente del VD se orienta a
la aorta descendente via conducto arterioso, razon por
la cual en el RN el arco adrtico distal y el istmo son de
menor calibre que la aorta ascendente y aorta
descendente. La cantidad de flujo a través del arco distal
y del istmo puede ser un factor importante en el
desarrollo de la coartacion (9).

2. Existen dos factores embriol6gicos: uno de estos
factores es el subdesarrollo o hipoplasia del arco aértico
o del istmo. Si este factor esta presente predominara
una hipoplasia tubular con discreta coartacion (10). El
otro factor es la presencia de tejido ductal ectopico en la
aorta a nivel de la insercidn adrtica del conducto (10).

Esta sola anomalia puede producir coartacion adrtica
al crecer el tejido ductal ectdpico dentro de la luz
aortica, al nivel sefialado constrifie la luz adrtica después
del nacimiento. Si ambos mecanismos estan activos, se
producira una discreta coartacién e hipoplasia tubular
proximal. Parece que el tejido ductal ectdpico en la aorta
se presenta solamente cuando el flujo ductal fetal es de
direccién normal (de derecha a izquierda) (10, 11).

La teoria embrioldgica sostiene la etiologia del
subdesarrollo o hipoplasia del arco adrtico o istmo
provocado por lesiones cardiacas proximales que limitan
el flujo anterégrado dentro de la aorta ascendente in
Gtero (10, 11). La cantidad de flujo a través del arco
aortico distal y del istmo puede ser un importante
determinante del crecimiento de estas estructuras
vasculares. Las lesiones proximales sea una obstruccion
en el lado izquierdo del corazon (12), o una inadecuada
patencia del foramen oval, o un defecto interventricular
(13), pueden estimular que el ventriculo izquierdo
eyecte a través del defecto en lugar de hacerlo a través
de la aorta. Puede suceder una combinaciéon de estos
factores. Como resultado el balance del gasto cardiaco
fetal se altera.

Un mayor porcentaje del gasto cardiaco pasa a través
del VD incrementando el flujo a través del conducto
arterioso fetal patente, un menor flujo derivado del VI
pasa a través del istmo adrtico. Una cantidad variable
del flujo ventricular derecho via ductus puede suplir al
lecho vascular superior del cuerpo por flujo retrogrado a
través del istmo (11). En la coartacion con flujo fetal
normal el flujo a la parte inferior del cuerpo se hace por
via anterograda a través del istmo (10% a 15% del gasto
cardiaco derivado desde el VI) y del conducto (50% a
60% del gasto cardiaco derivado desde el VD).

En la forma mas leve de coartacion, el flujo fetal pudo
haber sido normal, sin embargo, el tejido ductal ect6pico
puede estar presente en la aorta mas alla de la insercién
ductal en posicion contraductal. Después del nacimiento
la obstruccion ductal puede producir constriccion adrtica
contraductal como en la coartacion tipo adulto
“shelflike” a nivel del ligamento arterioso (10). Una
alteracion leve-moderada del flujo intrauterino con o sin
tejido ductal ectdpico, puede explicar formas moderadas
de coartacion adrtica. Una saliente contraductal puede
bifurcar el flujo ductal en forma retrégrada, alcanzar la
subclavia izquierda y en forma anterdgrada hacia la
aorta descendente (14).

El arco adrtico distal y el istmo pueden ser
moderadamente hipoplasicos y la coartacion puede ser
discreta, resultando una moderada hipoplasia tubular en
adicion a una discreta coartacién contraductal. Si la
disrupcion del patron de flujo fetal es severa puede
producirse marcada hipoplasia tubular del istmo y del
arco adrtico distal. Después del nacimiento la aorta
presenta un calibre inadecuado para el gasto cardiaco
total de la parte inferior del cuerpo produciéndose gasto
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cardiaco ductus dependiente para el hemicuerpo
inferior y colapso cardiaco si el conducto se cierra. La
interrupcion del arco adrtico puede representar una
lesion mas profunda que se inicie en un estadio mas
precoz. Esta teoria del desarrollo vascular relacionada al
flujo es sostenida por los diferentes tipos de coartacion
(15).

3. Considerar factores contributorios: la alteracion en
la formacion de los arcos adrticos, anomalias en la
migracién de la primera arteria segmentaria que da
origen a la subclavia izquierda y anomalias en la unién
de estos arcos con la aorta dorsal (16).

CLASIFICACION

Existen diversas formas de clasificar la coartacion de
la aorta, para efectos de nuestra revision, resaltaremos
la clinica, anatomopatoldgica y segin su complejidad.

CLINICA. Tipo Infantil (neonato e infante) y tipo
adulto. El tipo infantil es grave y exige diagndstico y
manejo inmediatos, es causa de la mayor mortalidad en
esta patologia (17, 18). El tipo adulto se diagnostica
después del tercer afio de vida. (llustracion 4).

COAO

« .

llustracién 4. Clasificacion de coartacion de la aorta. A. Tipo
infantil. B Tipo adulto. VD: ventriculo derecho. VI: ventriculo izquierdo.
TP: tronco pulmonar. Inn: Arteria innominada. Cl: Arteria carétida
izquierda. SI: Arteria subclavia izquierda. Ist: Istmo adrtico. AA: Arteria
aorta. AD: Arteria aorta descendente. COAO: Coartacion de la Aorta.
Fuente: Tomada de Corvacho Angelica, Veliz Betty. Coartacion aortica
(COAO0). Estudio de 55 especimenes. Revista Peruana de Cardiologia
Vol. XXXIIN° 1.

ANATOMOPATOLOGICA. Preductal, yuxtaductal y
posductal (19) segln sea la localizacion de la coartacién
antes, frente o después de la unién adrtica del conducto,
es frecuente la asociacion de la coartacion preductal con
hipoplasia de una porcidn variable del arco adrtico,
agregando severidad al cuadro. Se relacion6 el tipo
infantil con el preductal y el tipo adulto con el posductal,
lo que no siempre es exacto (20).

SIMPLE Y COMPLEJA. En las formas simples se
consideran lesiones asociadas a la coartacion de la aorta:
El conducto arterioso persistente, la hipoplasia del arco
aortico e istmo. Lesiones asociadas remotas son la aorta
bictspide, foramen oval permeable, CIA tipo Ostium
Secundum y varios tipos de CIV (13, 21).

En las formas complejas la coartacion adrtica se
encuentra asociada a malformaciones complejas como
el ventriculo izquierdo hipoplasico, anomalia de Taussig-
Bing, transposicion de los grandes vasos, atresia de la
tricispide, entre otras.

En el neonato la coartacion adrtica tiene apariencia
externa de continuidad entre el gran conducto arterioso
y aorta descendente con hipoplasia del istmo y del arco
aortico (10). La estrechez contraductal (shelf) esta
presente pero es menos prominente que en el tipo
adulto por la hipoplasia proximal asociada.
MicroscOpicamente se pueden encontrar células
ductales en la pared adrtica periductal (10).

MANIFESTACIONES CLINICAS

TIPO INFANTIL:

La presentacidn clinica de la coartacion adrtica es muy
variada y depende de la severidad de la lesion y de su
posible asociacion con otras anomalias cardiacas.
Aungue la forma de presentacion habitual y clésica es
por anomalias en la exploracion fisica (soplo, diferencia
de pulsos, hipertension arterial) o por clinica de
insuficiencia cardiaca severa en el periodo neonatal, o
bien por medio de otros métodos diagndsticos al hallar
discrepancias del tamafio de las cavidades, con un
aumento del tamafio del VD respecto del izquierdo (3,
22).

El ductus arterioso juega un papel trascendental en el
caso de las coartaciones adrticas severas, porque facilita
el paso de flujo sanguineo a la aorta descendente desde
el VD, tanto en el periodo fetal como en el periodo
neonatal inmediato (3, 22).

El ductus en el recién nacido normal se cierra en 48
horas. En los casos de coartacion suele cerrarse entre los
2 y los 7 dias de vida, e incluso puede permanecer
permeable varias semanas con una luz muy pequefia (2).
Mientras esté abierto puede no haber diferencias de
pulsos entre los miembros superiores y los miembros
inferiores.
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La disminucion severa de calibre del ductus o el cierre
del mismo produce un fallo ventricular izquierdo con
congestiéon severa, cortocircuito izquierda-derecha por
foramen oval y sobrecarga de volumen, que
rdpidamente desemboca en una situacion de shock con
dificultad respiratoria severa, acidosis y ausencia de
pulsos en los miembros inferiores. Es frecuente la
alteracion transitoria de la funcion hepética y renal.
Estas situaciones se hacen mas patentes si hay CIV y
lesiones obstructivas izquierdas asociadas.

Los casos de coartacion severa se suelen manifestar
en la primera o la segunda semana de vida. En la
exploracidn fisica del recién nacido se puede observar
palidez, frialdad acra, mala perfusion periférica,
taquipnea, trabajo respiratorio, taquicardia, ritmo de
galope y/o hepatomegalia. Si la situacién de insuficiencia
cardiaca estd muy establecida, puede que no sea
evidente la disminucién de pulsos en los miembros
inferiores, porque la tensidn arterial serd baja en todo el
territorio arterial. Los edemas son poco frecuentesy su
presencia se relaciona con el sindrome de Tumer. Se
debe hacer diagnostico diferencial con sepsis, afecciones
pulmonares y otras enfermedades graves neonatales,
prestando especial atencion en el caso de los nifios
prematuros (23).

Cuando la coartacion adrtica no es tan severa, y una
vez cerrado el ductus, los nifios de mayor edad pueden
permanecer asintomaticos, detectdndose Unicamente
anomalias en la exploracion fisica: diferencia en la
intensidad de pulsos/tensidn arterial en la zona proximal
y distal a la coartacién, hipertensién arterial en los
miembros superiores y auscultacion de soplo (23).

La diferencia de pulsos entre los miembros superiores
y los inferiores es la alteracion clinica principal, por lo
que se debe recalcar la necesidad de palparlos en toda
exploracion  pediatrica  rutinaria. En  algunas
circunstancias, puede ser complicado, especialmente en
nifios obesos o con displasia de caderas. Es importante
fijarse tanto en los pulsos de los dos brazos como en los
carotideos, ya que, como se ha dicho, puede haber
coartaciones de aorta que se asocien con nacimiento
andémalo de la arteria subclavia derecha (pulsos de
menor intensidad en el brazo derecho y las piernas en
comparacion con el brazo izquierdo) o con origen de la
subclavia izquierda distal a la coartacién (pulsos de
menor intensidad en el brazo izquierdo y las piernas en
comparacion con el brazo derecho). Cuando se advierte
una diferencia de pulsos es preciso tomar la tensién

arterial en los cuatro miembros con aparatos fiables de
medida y manguitos adecuados al tamafio del paciente.
Las diferencias de presion superiores a 20 mmHg son
significativas. En los casos mas severos, el gradiente
tensional puede ser superior a 70 mmHg, y la presion
arterial sistélica puede llegar a 200 mmHg en las
extremidades superiores (23).

La mayoria de los nifios con coartacién adrtica tiene
alteraciones en la auscultacion y presentan soplos
sistolicos precordiales de baja intensidad, que también
son perceptibles en la regidén interescapular. Puede
auscultarse clic protosistolico si se asocia a valvula
aortica bicuspide. Ademas, podria acompafarse de soplo
sistélico de localizacion preesternal correspondiente a la
presencia de CIV o, incluso, de soplo eyectivo por lesion
obstructiva a nivel valvular/subvalvular adrtico (23).

TIPO ADULTO

La mayoria de los nifios y adultos jévenes con sélo una
discreta coartacion suelen ser asintomaticos. Los
principales  sintomas son cefaleas, epistaxis,
extremidades frias y claudicacion al ejercicio; la atencién
debe estar dirigida al sistema cardiovascular, buscando
la presencia de soplo cardiaco o hipertensién en
extremidades superiores, en ausencia 0 una marcada
disminucion de los pulsos femorales, que son detectados
en el examen fisico (24).

En un paciente joven la manifestacion més frecuente
es la HTA, adicional a los hallazgos mencionados al
examen fisico. Es importante tener presente el riesgo de
estos pacientes de presentar muerte stbita por ruptura
de arterias del poligono cerebral 0 como consecuencia
de la repercusion de la coartacion sobre el ventriculo
izquierdo que conduce hipertrofia, luego disfuncion y
posteriormente a insuficiencia cardiaca (24).

METODOS DIAGNOSTICOS

RADIOGRAFIA DE TORAX. La radiografia de torax en el
reciéen nacido con coartacion severa muestra
cardiomegalia moderada o severa acompafiada de
signos de hiperflujo y congestién pulmonar. Los nifios
mayores presentan radiografias normales o con
cardiomegalia leve. En pacientes no intervenidos con
coartacién de larga evolucion se pueden notar “muescas
costales”, que corresponden a escotaduras en el margen
inferior del tercio medio de las costillas, producida por la
dilatacion de las arterias intercostales (23).
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ELECTROCARDIOGRAMA. En el recién nacido suele
mostrar el predominio habitual del VD, y en los casos
mas graves, hipertrofia ventricular derecha. En nifios
mayores y adultos el ECG es normal, y en los casos
severos aparecen signos de hipertrofia ventricular
izquierda (23).

ECOCARDIOGRAFIA. La ecocardiografia bidimensional
y la ecocardiografia Doppler son el método diagndstico
fundamental para la coartacién adrtica (22). La
deteccion de la zona afecta es mas facil en recién
nacidos y lactantes que en nifios mayores y
adolescentes, porque existe mejor ventana ecografica.
Desde planos supraesternales se puede observar una
escotadura en la pared posterior de la aorta toracica y
realizar mediciones del calibre de la aorta ascendente, la
aorta transversa, el istmo aodrtico y la aorta
descendente.

Por medio del Doppler y del Doppler color estudiamos
la aceleracion del flujo en la zona de la coartacion,
calculando la diferencia de presién entre la aorta
proximal y la distal a la obstruccién y, por tanto,
evaluando su gravedad. Las obstrucciones severas
muestran un patron de flujo caracteristico con
prolongacion diast6lica (25).

RESONANCIA  MAGNETICA Y  TOMOGRAFIA
COMPUTARIZADA. La angiorresonancia magnética
(angio-RM) con inyeccion de gadolinio por via periférica
permite hacer una evaluacion detallada de la aorta
mediante una reconstruccion tridimensional que
muestra claramente sus defectos. Ademas, a diferencia
de la angiografia clasica, con una sola administracion de
contraste se consigue la vision del arco desde maltiples
planos. La limitacion fundamental de la angio-RM es que
es una técnica que exige la colaboracion del paciente,
que ha de permanecer inmdvil durante un periodo de
tiempo no inferior a 15 minutos. Por ello, los nifios mas
pequefios (generalmente < 6 afios) requieren sedacién y
la presencia de un anestesista (23).

La TC multicorte reduce de manera importante la
duracion del estudio y también permite la visualizacién
tridimensional del arco desde mdltiples planos, pero
como inconveniente tiene la emision de radiacion. Para
valorar el arco adrtico y sus ramas generalmente no se
precisa sincronismo respiratorio (26), salvo que se
quiera estudiar la valvula adrtica.
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llustracién 5: Izquierda: resonancia magnética en proyeccion sagital
que evidencia la presencia de una coartacion de aorta (flecha) y de una
severa dilatacion de la aorta ascendente en un paciente con vélvula
adrtica bicuspide. Derecha: importante circulacion colateral en una
coartacion adrtica severa. Fuente: Tomada de Rev Esp Cardiol Supl.
2006;6(E):65-74. - Vol. 6 Nim.Supl.E DOI: 10.1157/13092061.
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llustracion 6. Coartacion de aorta tratada con un stent (Flecha)
proyeccion MIP (Izquierda) y reconstruccion VRT-3D (Derecha).
Fuente: Tomada de Resonancia Magnética y TAC en las cardiopatias
congeénitas.http://www.cardiopatiascongenitas.net/pinta_htmlbd_n_p
rocesocard_3.htm.

CATETERISMO CARDIACO. Con la mejora de otras
técnicas diagndsticas incruentas, el cateterismo cardiaco
y la angiografia han quedado relegadas practicamente al
ambito terapéutico. Mediante su empleo, no sélo se
demuestra la localizacion y extensién de la zona
coartada, asi como la presencia de lesiones asociadas
y/o de circulacién colateral; sino que se adquiere
conocimiento fiable de la severidad y repercusion
hemodinamica de la misma (calculo de gradientes de
presién, gasto cardiaco y estimacion de cortocircuitos).
Los gradientes obstructivos superiores a 20 mmHg son
significativos. El cateterismo, no obstante, tiene sus
limitaciones: ademas de la radiacion emitida, el paso de
un catéter por zonas de obstruccion severa es complejo,
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y se pueden presentar complicaciones en pacientes
hemodinamicamente comprometidos, especialmente los
recién nacidos. No hay que olvidar que en situacion de
insuficiencia cardiaca severa se pueden encontrar
gradientes tensionales falsamente leves y que, si el
ductus estad patente, puede dificultar la correcta
evaluacion de la lesion (3, 27).

TRATAMIENTO

MEDICO. El recién nacido con coartacion severa
puede estar en situacion clinica muy grave y requerir, en
primer lugar, estabilizacibn hemodindmica mediante
perfusion inmediata de PGE1 para reabrir el ductus,
drogas vasoactivas y asistencia respiratoria, asi como
farmacos para la correccion rapida de la acidosis y del
equilibrio hidroelectrolitico (1, 3).

La dosificacion de PGE1 habitual es de 0,1 pg/kg/min
durante 20 minutos seguida de perfusion de
mantenimiento a 0,03 pg/kg/min. Para pacientes de mas
de 10-15 dias de edad, la utilidad de la PGE1 es baja,
pero ocasionalmente se ha demostrado eficaz hasta las
4-6 semanas de vida (3). Con la repermeabilizacién
ductal aumentara la presion arterial en los miembros
inferiores y mejorard el estado general, la diuresis y la
perfusion periférica (3).

La hipertension arterial del nifio mayor no intervenido
generalmente no responde a los farmacos hipotensores
hasta después de la cirugia. Si el paciente esta
asintomatico y su tension arterial no supera el percentil
95 para su edad, se podra intervenir de manera electiva
(23).

QUIRURGICO. La coartacion de aorta se puede
resolver quirdrgicamente o a través de procedimientos
de intervencionismo percutaneo (28).

En cirugia, el abordaje habitual es la toracotomia
lateral izquierda. Implica el clampaje de la aorta por
encima y por debajo de la obstruccion, de modo que el
flujo hacia la parte inferior del cuerpo llega so6lo por los
vasos colaterales (29). Cuando el arco es hipoplasico o
cuando se reparan simultdneamente otras lesiones
asociadas, se utiliza la esternotomia media con bypass
cardiopulmonar (30).

Lla técnica mas extendida para neonatos con
hipoplasia de la aorta transversa (29) es la anastomosis
término-terminal ampliada (31, 32), que incluye la
resecciéon de la coartacién y del tejido ductal con

reconstruccion del arco mediante la movilizacion y
sutura de la aorta distal hacia la concavidad de la aorta
transversa.

La correccién por medio de bypass con conductos
protésicos es excepcional y se reserva para adultos con
una anatomia especialmente compleja o lesiones
aneurismaticas importantes que impidan la sutura
término-terminal (28, 29).

Con respecto a las complicaciones postquirdrgicas en
el periodo inmediato tras la cirugia es muy frecuente la
hipertension arterial, que suele ser transitoria (33).
También hay que vigilar el sangrado —especialmente en
los pacientes mayores o en las reintervenciones—, la
aparicion de quilotérax y/o la paralisis del nervio
recurrente, entre otras (23).

La incidencia de recoartacién en neonatos y lactantes
oscila entre un 15 y un 30%. Se puede dar con cualquier
técnica, pero es menor en la anastomosis término-
terminal ampliada (existen series en la literatura con
indices de recoartacion global del 4% en un plazo medio
de seguimiento de 4 afios, del 2,9% para los nacidos a
término y del 30% para los pretérminos) (34).

La edad ideal del tratamiento quirrgico electivo es
controvertida. En un estudio retrospectivo (34) se
sugiere que la edad de intervencion con menor indice de
reestenosis es el afio y medio de vida (< 3%). Por otra
parte, el retraso de la cirugia se asocia a una mayor
incidencia de hipertension arterial residual (en los casos
operados antes de los 5 afios es < 5%) (35, 36).

La incidencia general de aneurismas en la zona
quirargica general es del 9% (37, 38). También se
pueden desarrollar aneurismas en la aorta ascendente,
sobre todo si existe obstruccion residual, valvula adrtica
bictspide e HTA.

La paraplejia se ha descrito en 1 de cada 500
operados de coartacion (39) (estudio multicéntrico con
12.000 casos intervenidos). Infrecuentemente se
presenta isquemia intestinal postoperatoria (sindrome
postcoartectomia), por lo que se suele retrasar la
introduccion de la alimentacion 48 horas (23).

La CIV es la lesion asociada que con mayor frecuencia
precisa de reparacion quirdrgica (40, 41).
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CATETERISMO CARDIACO INTERVENCIONISTA. La
coartacién adrtica se puede tratar por medio de la
angioplastia con catéter-balon. Esta técnica implica guiar
dicho catéter, generalmente de forma retrdgrada desde
la arteria femoral, hasta la zona de la obstruccidn e inflar
un globo para dilatar la coartacion. El tamafio del balén
se puede aumentar gradualmente hasta que sea 2-4
veces el diametro inicial de la zona estenética, pero no
se debe sobrepasar el didmetro de la aorta
diafragmatica. Esta es la técnica de eleccion para el
tratamiento de la reestenosis después de la cirugia (42).

La mortalidad de la dilatacion de la recoartacion
postoperatoria es del 0-2%, y el indice de reestenosis es
del 16-28% en un seguimiento medio de 58 meses (27).

El uso de la angioplastia como método de abordaje de
la coartaciébn nativa (angioplastia primaria) es
controvertido (43), especialmente en el caso de los
neonatos. En un estudio aleatorizado (44) realizado en
1994 y reevaluado en 2005 con nifios de entre 3y 10
afnos (n = 36), se comprueba que con el paso del tiempo
la incidencia de aneurismas en la zona dilatada es mayor
en el grupo de la angioplastia con catéter-baldn (35% vs.
0%), que la incidencia de lesiones vasculares es mayor
también en los intervenidos percutaneamente y que la
supervivencia libre de aneurismas/ reintervencion es del
50% frente al 85% del grupo quirdrgico, con un
seguimiento medio de 11 afios.

En conclusion, aunque la angioplastia con catéter-
balén se ha realizado con éxito incluso en lactantes y
recién nacidos (45), el indice de reestenosis y de
aneurismas en la zona de dilatacion es mas elevado
(especialmente en <3 meses).

Se puede decir que la angioplastia primaria es un
método atil y seguro para el tratamiento de la
coartacion para nifios mayores con lesiones
circunscritas. Generalmente se desaconseja su uso por
debajo del afio de vida. También se puede emplear en
aquellos pacientes de alto riesgo por tener escasa
circulacion colateral (23).

Adicionalmente, se ha experimentado la utilizacién de
stent intravasculares, sumados a la técnica de la
angioplastia, que mejora los resultados inmediatos, pero
es necesario contar con mayor informacion con relacion
a la evolucion a largo plazo de estos procedimientos,
donde la principal complicacion seria la reestenosis por
crecimiento intimal o la estenosis relativa que sucede

con el crecimiento de los segmentos alrededor de la
zona de implante del stent (24, 46, 47).

Stent abierto Stent colocado

Stent
cerrado

Coartacion
aortica

llustracién 7. Colocacién de stent para manejo de coartacion de la
aorta. Fuente: Tomado de
http://ductusarteriosopersisitentecoartacion.weebly.com/coartacion-
aortica.html.

llustracién 8. A y B: aneurisma y recoartacion de aorta. C: stent
posicionado en la zona de coartacién de la aorta y el aneurisma
(apertura de inner balloon) D: stent ya posicionado; se observa la
exclusion del aneurisma y el aumento de didmetro de la zona coartada.
Fuente: Tomado de Rev Esp Cardiol. 2005;58:979-83. - Vol. 58 Nim.08
DOI: 10.1157/13078136.

PRONOSTICO

La historia natural de la coartacion adrtica aislada es
mejor que la de la coartacion con lesiones asociadas,
pero en general tiene una alta mortalidad. Los recién
nacidos con insuficiencia cardiaca (10%) tienen muy mal
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pronéstico y una mortalidad sin intervencién
practicamente total en las primeras semanas de vida. Un
20% de los pacientes moririan antes del afio de vida, y el
50%, antes de los 10 afios (1, 3). Aproximadamente un
10% de los casos tendrian una clinica mas leve y podrian
sobrevivir sin intervencion hasta la edad adulta.

En la adolescencia y en la edad adulta es muy
frecuente desarrollar miocardiopatia hipertensiva, y el
90% de los pacientes no tratados fallece antes de los 50
afos, siendo la edad media de muerte 35 afios (48). Las
causas de muerte mas frecuente son la insuficiencia
cardiaca (26%), la ruptura adrtica (21%), la endarteritis
bacteriana (18%) y la hemorragia intracraneal (12%)
(48). En los casos de coartacién adrtica aislada existe una
tasa de mortalidad quirdrgica inferior al 2% y una
supervivencia > 95% al afio y > 90% a los 5 y 10 afios (34,
49).

A corto plazo, tras la intervencion la mayoria de los
pacientes tienen una tension arterial normal, pero se ha
descrito que un tercio de los pacientes desarrollan
hipertension de causa multifactorial en estudios de larga
evolucion (29). También hay evidencia de que existe una
vasculopatia generalizada, en base al diferente
comportamiento de los territorios vasculares periféricos
pre y post-coartacion (aparicion de gradientes e
hipertension con el ejercicio estando en situacion basal
normal), por la disminucion de la pulsatilidad de la aorta
postestendtica y el mayor grosor intimal de la arteria
carotida en relacion con la arteria femoral en pacientes
adultos intervenidos (23).

La hipertension, la dilatacion/diseccion y la rotura
aortica son riesgos que permanecen durante toda la vida
del paciente y que requieren una estrecha supervisién
(23). La valoracion post-intervencion va encaminada a
determinar si hay obstruccion y/ o hipertension arterial
residual y/o aneurismas de la zona intervenida. Se
considera un resultado satisfactorio cuando el gradiente
residual es menor de 20-30 mmHg sin prolongacion del
flujo diastolico, con tension arterial normal y sin
imagenes de dilatacién (23).

Las revisiones deben incluir la toma de tensién arterial
por métodos fiables, ecocardiograma (valorar también el
tamafio de la aorta ascendente, la funcién valvular
aortica y el tamafio del V1) y radiografia de torax, que se
deben realizar a los 3, 6, 12 meses y, posteriormente,
cada 2 afios (50).

la RM se emplea cuando hay sospecha de
recoartacibon o aneurisma y cuando la ventana
ecografica no es la adecuada. A todos los pacientes
adolescentes o adultos jovenes operados en la infancia
se les debe realizar RM, y también antes de planificar un
embarazo (29).

El cateterismo no se emplea con fines diagnosticos
sino  terapéuticos  durante el  seguimiento,
fundamentalmente para llevar a cabo la dilatacion con
catéter-baldn en caso de recoartacion adrtica. Se debe
valorar cudl es el mejor momento para la realizacion de
la angioplastia, evitando su uso precoz tras la cirugia
(23).
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