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Resumen

La coartacion de aorta es una cardiopatia congénita con altas tasas de morbilidad y mortalidad, que
usualmente es subdiagnosticada a pesar de la disponibilidad de herramientas diagndsticas. El grado de
severidad de las manifestaciones clinicas de la coartacién de aorta va a depender del grado de obstruccion,
asi como de la presencia de defectos cardiacos y lesiones extracardiacas asociados. En la poblacion
pediatrica la modalidad terapéutica mayormente utilizada es la reparacidon quirurgica; mientras que la
angioplastia con balon y la colocacion de una endoproétesis son menos utilizadas en esta poblacion, ya que
asocian mayor riesgo de reestenosis con la consecuente reintervencion, estas técnicas son principalmente
utilizadas en pacientes mayores. A pesar del éxito en la reparacion de la coartacion de aorta, los pacientes
deben continuar un seguimiento estrecho a largo plazo, que incluye mediciones de la presion arterial de
manera periddica, asi como estudios por imagen de la estructura cardiaca, debido a la aparicion tardia de
complicaciones cardiovasculares asociadas.
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Abstract

Coarctation of the aorta is a congenital heart disease with high rates of morbidity and mortality, which is
usually underdiagnosed despite the availability of diagnostic tests. The degree of severity of the clinical
manifestations of coarctation of the aorta will depend on the level of obstruction, as well as the presence of
cardiac defects and associated extracardiac lesions. In the pediatric population the most used therapeutic
modality is surgical correction; while balloon angioplasty and stent placement are less used in this
population, since they are associated with a greater risk of restenosis with the subsequent reintervention;
these techniques are mostly used in older patients. Despite the success in the repair of coarctation of the
aorta, patients should continue a close long-term follow-up, which includes periodic blood pressure
measurements, as well as imaging studies that assess the cardiac structure, due to the late onset of associated
cardiovascular complications.
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Introduccion

La primera persona en describir la coartacion de aorta (CoA) fue Morgagni en 1760, definida como una
estrechez del lumen adrtico [1]. Tipicamente ocurre cerca del remanente del conducto arterioso y por debajo
de la arteria subclavia izquierda, llamada coartacion yuxtaductal por su localizacion [2,3].

La CoA puede presentarse como una lesion solitaria, sin embargo, mas de la mitad de los casos asocian
valvulas aorticas bictspides [2,4]. La lesion extracardiaca asociada mas importante es el aneurisma cerebral,
con una frecuencia aproximada de 2,5 a 10%][5].

Epidemiologia

La CoA tiene una prevalencia aproximada de 3 a 4 por cada 10000 nacimientos vivos [6], con una
predominancia en varones [3], ademas abarca un 5-8% del total de las cardiopatias congénitas [5,6]. Sin
tratamiento la mayor parte de los pacientes con CoA fallecen antes de los 50 afios, y una parte importante
de estos antes de los 10 afios de vida a causa de falla cardiaca [4]. En comparacion con la poblacion general,
las nifias con Sindrome de Turner presentan CoA con mayor frecuencia, aproximadamente un 4-17% [7,8].

Patogenia

La CoA se localiza con mayor frecuencia opuesta a la insercion del ducto arterioso permeable (yuxtaductal).
Sin embargo, también puede encontrarse proximal (preductal) o distal (posductal) al ducto arterioso
permeable [9,10]. La causa de la CoA no es comprendida totalmente, sin embargo, existen tres teorias sobre
su patogénesis: 1) desarrollo embriogénico anormal, 2) flujo sanguineo intrauterino reducido a través de la
aorta, causando un subdesarrollo aortico y 3) tejido aberrante del ducto arterioso en la pared de la aorta
toracica fetal [5,9].

Se han encontrado varios genes con un papel importante en la embriogénesis cardiaca y en la
vasculogénesis, que podrian estar implicados en desarrollo de la CoA [5,11]. Ademas, existen sindromes
fenotipicos asociados a la CoA, como sindrome de Turner, PHACE, DiGeorge, Noonan y velocardiofacial
[5,12].

La lesion cardiovascular que con mayor frecuencia se asocia a la CoA es la valvula aortica bicuspide. Sin
embargo, también se pueden encontrar la estenosis subaortica, el arco aortico hipoplasico, anormalidades
de la valvula mitral, ducto arterioso permeable, defectos septales atriales y ventriculares [4,5,11].

Fisiopatologia

La CoA es considerada una patologia de obstruccion al flujo sanguineo de salida desde las camaras cardiacas
izquierdas, como resultado se produce un aumento en la poscarga ventricular izquierda. De no ser corregido
el defecto adrtico, se desarrollara hipertrofia ventricular izquierda como mecanismo compensatorio, para
vencer la resistencia causada por la obstruccion a nivel de la aorta [13]. El aumento en la poscarga de
camaras cardiacas izquierdas y la presion de gradiente sobre el sitio de obstruccion, provocan un patrén de
flujo adrtico anormal. Lo anterior, estimula las propiedades del endotelio, que promueven la dilatacion
vascular y el remodelamiento. Ademads, se observa mayor cantidad de colageno que de fibras de musculo
liso en la pared adrtica proximal a la lesion, que distal a la misma [6].

Presentacion clinica
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La CoA puede presentarse a cualquier edad, sin embargo, la mayoria realiza su debut durante la infancia
[1,11]. La presentacion sigue una distribucion bimodal, siendo mas severa durante el periodo neonatal;
durante la nifiez y la etapa adulta los casos son de menor severidad [14].

La CoA se puede dividir en dos grupos, CoA critica y CoA asintomatica. En la primera, durante los dos
primeros meses de vida se observan sintomas severos, que sin tratamiento pueden llevar a la muerte; en la
asintomatica, la caracteristica principal es la aparicion tardia de hipertension en las extremidades superiores
[13].

En el periodo neonatal, posterior al cierre del ducto arterioso, la CoA severa provocara hipoperfusion por
debajo del nivel del defecto, asi como disfuncion renal y acidosis metabolica. Ademads, puede asociar un
aumento en la poscarga del ventriculo izquierdo, y generar falla cardiaca. EIl diagnostico se puede
obscurecer ante la presencia del ducto arterioso permeable, ya que este deriva el flujo sanguineo por debajo
del defecto adrtico, logrando de esta manera un adecuado suministro del flujo sanguineo [5].

Los hallazgos clasicos de la CoA son: ausencia, retraso o disminucién de los pulsos femorales, un gradiente
de presion arterial brazo-pierna en posicion supina mayor a 20mm Hg y un murmullo sistélico debido al
rapido flujo sanguineo a través de la CoA, o asociado a otras lesiones cardiacas [5,13]. La medicion de la
presion arterial debe incluir ambos miembros superiores, ya que ante la presencia de una arteria subclavia
derecha aberrante y/o un arco aortico hipoplasico, puede llevar a un gradiente de presion erroneo [5].
Posterior al periodo neonatal, la clinica varia segtn la localizacién y grado de severidad de la CoA, de la
extension de la circulacion colateral y de si presenta una cardiopatia congénita asociada [5]. Los sintomas
pueden estar ausentes en el caso de un paciente con desarrollo de circulacion colateral, estos vasos se
originan de la arteria toracica interna, arteria subclavia, tronco tirocervical, arterias vertebrales y espinales
anteriores, los cuales suplen el flujo sanguineo a la aorta descendente [ 1]. El hallazgo clasico en los pacientes
adultos que no han sido diagnosticados con CoA es la hipertension arterial (HTA). Ademas, pueden
presentar aneurismas intracraneales, hipertrofia del ventriculo izquierdo y falla cardiaca congestiva [1,5].

Diagnostico

El diagndstico prenatal reduce la mortalidad y morbilidad neonatal, se realiza mediante el ultrasonido
antenatal. Ante la presencia de hallazgos compatibles con anormalidades en el corazon fetal, o con factores
de riesgo familiares, deben ser referidos a un centro especializado para la realizacion de un Ecocardiograma
(Eco) fetal y su debido seguimiento posnatal. A pesar del tamizaje prenatal, el diagnéstico de CoA contintia
siendo un reto, ya que menos de un tercio de los casos son detectados mediante este método [5,13,15,16].
El estudio por imagen de eleccion para el diagndstico de la CoA en el paciente pediatrico es el Eco
transtoracico, que permite evaluar la lesion aortica y su severidad, asi como la presencia de defectos
cardiacos asociados. A pesar de que este estudio proporciona imagenes precisas de la aorta, existen
limitaciones al ser operador dependiente; la visualizacion de la CoA se puede ver limitada por la pobre
ventana acustica, con un valor limitado para valorar estructuras extracardiacas y circulacion colateral,
ademads de ser un procedimiento invasivo [1,5].

En pacientes con eco transtoracico no proporciona informacidn suficiente para realizar el diagnéstico, se
prefiere la utilizacion de la tomografia axial computarizada (TAC) o la resonancia magnética (RM), las
cuales proveen detalles anatémicos precisos del sitio de la coartacion. Sin embargo, en el paciente pediatrico
se prefiere el uso de la RM sobre la TAC, ya que esta tltima expone al paciente a radiacion ionizante [1,5].
La angiografia por catéter es el estudio por imagen que mejor valora la presion de gradiente a través de la
CoA, y proporciona iméagenes de alta resolucion de la aorta. Ademas, permite una adecuada evaluacion de
la circulacion colateral. Por su naturaleza invasiva y la exposicion a radiacion, se prefiere que dicho estudio
sea realizado cuando se consideran como opciones terapéuticas la angioplastia por balén o la colocacion de
una endoprotesis [5].

La radiografia de torax tiene poca especificidad en pacientes jovenes, en pacientes mayores el hallazgo
sugestivo de la CoA es el signo del “3”, consiste en la identacion de la aorta en el sitio de la coartacion, con
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una dilatacion pre y post estendtica [1,11]. Por ultimo, el electrocardiograma en el paciente pediatrico con
frecuencia se encuentra normal, no obstante, en pacientes mayores se pueden encontrar datos compatibles
con hipertrofia ventricular izquierda debido al aumento de la poscarga de este [1].

Tratamiento

Sin intervencion el desenlace de los pacientes con CoA es desfavorable, ya que podrian presentar secuelas
como: falla cardiaca congestiva, endocarditis, ruptura adrtica y hemorragia cerebrovascular en etapas de
edad mas avanzada. Afortunadamente existen opciones terapéuticas disponibles, como la intervencion
quirurgica y la transcatéter. Se prefiere la intervencion en edades tempranas, ya que se asocia con un menor
riesgo de presentar hipertension arterial, formacion de aneurismas y una menor mortalidad. Sin embargo,
en cuanto a la intervencion temprana debe de tomarse en cuenta el alto riesgo de reestenosis y reintervencion
[1,5].

La reparacion quirurgica es el tratamiento de eleccion en la poblacion pediatrica, la técnica utilizada
dependera de la edad del paciente y de la anatomia del arco aortico [1,5,17]. En neonatos y nifios con CoA
discreta, el método de preferencia es la anastomosis termino-terminal extendida, descrita por primera vez
por Crafoord y Nylin en 1945[18]. Es comun la presencia de HTA después de la cirugia, se maneja con
antihipertensivos intravenosos durante la hospitalizacion y posterior al alta con medicamentos orales [12].
La angioplastia con baldn es utilizada de manera preferente en pacientes mayores de 3 a 6 meses de vida,
por el alto riesgo de reCoA en pacientes de menor edad. Puede ser empleada como método paliativo en
neonatos de alto riesgo, con la finalidad de estabilizar su condicion para una posterior correccion definitiva.
Esta técnica predispone a la diseccion y ruptura de la aorta, por el desgarro de la capa intima. La angioplastia
con baldn es la técnica de preferencia en los casos de CoA recurrente. Las complicaciones a largo plazo
incluyen la formacion de estenosis y de aneurismas [5,12].

Por ultimo, la colocacion primaria de una endoproétesis es utilizada en pacientes de mayor edad con un peso
superior a los 25kg, y en la poblacion adulta; su uso es controversial en nifios menores, debido a la necesidad
de reintervenir y redilatar la aorta en crecimiento. Este método con frecuencia se utiliza cuando la dilatacion
con baldon no fue exitosa, proporciona soporte estructural con disminucién de la probabilidad de dafio de la
pared adrtica y formacion de aneurismas, en comparacion con la angioplastia con balon [1,5,12].

Seguimiento

A pesar de una adecuada reparacion de la CoA, estos pacientes tienen una esperanza de vida menor debido
al aumento de la morbilidad. Por esa razon, deben ser sometidos a un seguimiento a largo plazo, que incluye
evaluaciones periddicas de la presion arterial en las cuatro extremidades y estudios por imagen del corazon
y la aorta [5].

Las reintervenciones cardiovasculares por reCoA son frecuentes, los pacientes sometidos a reparacion de la
CoA antes del afio de edad estan en mayor riesgo. Aproximadamente la mitad de las reintervenciones son
debidas a una valvulopatia adrtica asociada [5].

La HTA esta presente en aproximadamente un 35-68% de los pacientes con CoA, ain en aquellos con una
reparacion satisfactoria del defecto [5]. La etiologia de esta patologia no se ha esclarecido totalmente, se
cree es debida a una combinacion de factores como: arteriopatia subyacente, disminuciéon de la
distensibilidad de la pared adrtica, flujo sanguineo anormal, anormalidades renales [1,5]. La prevalencia de
la HTA es menor en pacientes tratados a edades tempranas y en quienes fueron sometidos a una reseccion
de la CoA con anastomosis termino-terminal [5]. Se ha asociado la instauracion tardia de HTA con la
presencia del arco aortico hipoplasico leve residual, sin embargo, su relacion de causalidad permanece
controversial [19].

Conclusiones
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A pesar de la disponibilidad de multiples herramientas para el diagnostico de la CoA, sigue siendo un reto
para el clinico el poder captar de manera temprana a estos pacientes.

Se estima que aproximadamente el 60-80% de los recién nacidos con CoA no son diagnosticados previo a
su egreso hospitalario [13,15,20].

Por otra parte, los pacientes tratados de manera exitosa van a tener una expectativa de vida menor, debido
a un aumento en el riesgo de complicaciones cardiovasculares, por lo que el adecuado seguimiento a largo
plazo es indispensable en estos pacientes.
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