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Lista de Abreviaturas

AB: Angioplastia con balon

ACV: Accidente cerebro vascular

CoAo: Coartacion aortica

CIV: Comunicacion interventricular

DA: Ductus Arterioso

DAo: Didmetro aortico

ECG: Electrocardiograma

FOP: Foramen oval permeable

ICC: Insuficiencia cardiaca congestiva

HVI: Hipertrofia ventricular izquierda

HVD: Hipertrofia ventricular derecha

HTA: Hipertension arterial

PA: Presién Arterial

RN: Recién Nacido

SRAA: Sistema renina angiotensina aldosterona

ULG: Gradiente de presion entre las extremidades superiores e inferiores

VAB: Valvula aortica bicuspide

VI: Ventriculo izquierdo

VD: Ventriculo derecho



Resumen
Objetivos: EIl objetivo principal fue comparar la eficacia y seguridad del tratamiento
con cirugia, angioplastia con balon (AB) y stent en pacientes pediatricos y adultos con

coartacion de aorta (CoA0) nativa y recurrente de acuerdo a la evidencia.

Metodologia y Resultados: Se realiza una revision bibliogréfica de las principales
fuentes y bases de datos biomeédicas: Pubmed, Medline, The Cochrane Library, Lilac y
Elsiever; que incluyeron publicaciones del tratamiento de la CoAo nativa y recurrente
en nifios y adultos, asintomaticos o0 no; y se realiz6 una comparacion de casos
relacionados a los estudios. Se revisaron 22 articulos, solo tres cumplieron los criterios
de inclusion; al comparar la AB y la cirugia en la infancia, la AB se asoci6 a mayor
formacion de aneurismas y reestenosis, la cirugia seria el tratamiento indicado en este rango
de edad. EIl tratamiento endovascular (stent/AB) en el paciente adulto con CoAo nativa
tiene una morbilidad similar pero no menor que la cirugia, las tasas de hipertension y la
morbilidad fueron similares; la cirugia se asocié a un bajo riesgo de reestenosis y la terapia
endovascular a intervenciones repetidas. EI CCISC compara la cirugia, el stent y la AB en
el tratamiento de la CoAo en nifios y adultos, las complicaciones para el stent, AB y
cirugia fueron de 2.3% ,9.8% Yy 8.1% respectivamente, el tratamiento con stent requirio
menos estancia hospitalaria 2,4 dias frente a 6,4 dias del grupo quirtrgico (p<0,001), y mayor
nimero de intervenciones planificadas; en el corto y mediano plazo el stent y la cirugia

presentaron mejores resultados frente a la AB.

Conclusiones: La revision de la literatura nos permite concluir que no existe un
tratamiento Unico y eficaz de la CoAo que permita la curacion definitiva y evite sus

complicaciones al corto, mediano y largo plazo.

Palabras claves: Coartacion aortica, nativa, recurrente, stent, angioplastia con balon,

cirugia, hipertension arterial, aneurisma aortico.



Introduccion

La coartacion de aorta (CoAo0) es considerada parte de una arteriopatia generalizada
Yy No una estenosis circunscrita de la aorta. Se presenta de forma discreta 0 como un
segmento adrtico hipoplasico, generalmente se localiza en el area donde se inserta el
ductus arterioso y solo en casos raros ocurre de forma ectopica en la aorta ascendente,
descendente o abdominal; representa el 5-8% de todos los defectos cardiacos
congénitos. La prevalencia de las formas aisladas es de 3 por cada 10 000 nacidos vivos,
se encuentra mayormente en varones (Baumgartner et al., 2010).

Esta patologia se presenta como un defecto aislado o en asociacion con varias
lesiones congénitas, entre las mas comunes tenemos la valvula adrtica bicuspide, la
comunicacion interventricular (CIV), el ductus arterioso persistente y las anomalias de
la valvula mitral. El diagndstico de coartacion de la aorta puede pasar desapercibido a
menos que el indice de sospecha se mantenga, y el diagndstico a menudo es tardio hasta
que el paciente desarrolla insuficiencia cardiaca congestiva (ICC) o hipertension arterial
(S. Rao Patnana, 2017).

Determinar la estrategia de tratamiento en los pacientes con CoAo depende de la
edad del paciente, la presentacion clinica y la severidad al momento del diagndstico.
Generalmente una disminucion en el diametro de la luz adrtica mayor al 50% y/o un
gradiente de presion mayor a 20 mm Hg entre las extremidades superiores e inferiores
son indicaciones de reparacion. El tratamiento de la CoAo tiene como objetivo
aumentar la expectativa y calidad de vida al disminuir complicaciones como el
desarrollo de aneurismas de la aorta, la enfermedad arterial coronaria, la hipertension
arterial y la enfermedad valvular mitro aortica; el desarrollo tecnoldgico ha permitido
grandes avances en el tratamiento de la CoAo en nifios y adultos (Vanegas,

E.,Marin,M., Santacruz, 2013).
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Las Guias del American College of Cardiology/American Heart Association
(ACC/AHA) para el manejo de adultos con cardiopatia cardiaca congénita publicadas
en 2008 y las Guias de Practica Clinica de la Sociedad Europea de Cardiologia para el
manejo de cardiopatias congénitas en el adulto del 2010, recomiendan que esta entidad
deberia ser tratada por cirugia o por via percutanea de acuerdo a las caracteristicas de
los pacientes, las intervenciones percutdneas incluyen angioplastia con balon y la
colocacion de stents. Estos informes recomiendan la intervencion quirdrgica para la
CoAo nativa durante la infancia y la correccion con stent en pacientes adolescentes y
adultos con CoAo nativa y recurrente, esta modalidad no se usa de forma rutinaria en
nifilos debido a problemas relacionados con el tamafio del vaso y la necesidad de
dilatacion repetida del stent para adaptarse al crecimiento somatico.

Las complicaciones inmediata 0 mediatas asociadas a los diversos tratamientos
puede afectar a los pacientes después de la intervencion con un minimo gradiente de
presion arterial residual.(Oliver et al., 2004).

Existe una abundante literatura médica respecto del tratamiento de la coartacion
adrtica que demuestra que no existe una solucién Unica y definitiva para tratarla, el
enfoque del tratamiento representa un dilema respecto a cuél es el mas adecuado , la
valoracion del momento 6ptimo de la intervencién y conocer como modifica la vida
natural del enfermo (Bermuldez-Cafiete, 2005). Por lo cual se considera de gran
importancia revisar el éxito del procedimiento para evaluar futuras complicaciones del

paciente.
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Marco Tedrico

1. Historia

Las técnicas de correccién de las malformaciones congénitas tienen menos de un
siglo de antigiiedad, aunque se habian descrito antes. En los siglos XII y XIlI los
estudios de las autopsias tuvieron un papel fundamental en el conocimiento de la
anatomia y patologia humana, Giovanni Battista Morgagni con su obra De Sedibus et
Causis Morborum por Anatomen Indagatis (Sobre los asientos y las causas de las
enfermedades investigadas por la anatomia ) en 1761, sent6 las bases para la patologia
moderna ,en ella detalla los hallazgos en un paciente que murié por sintomas

respiratorios y describe la anatomia de la CoAo (Zani & Cozzi, 2008).

Meckel, en 1750 y M. Paris, en 1791, encontraron caracteristicas similares; este
ultimo describid las “grandes arterias intercostales” en la CoAo. En 1903 M. Bonnet
publico una revision de casos y fue la primera persona que clasifico esta patologia en la
forma infantil y adulta, modificado mas tarde como forma preductal y postductal
(Gosalbez Jorda & Llosa Cortina, 2002). La primera gran serie de reportes de casos
post-mortem fue publicada por Abbott en 1928, detalla las necropsias de 200 casos en
nifilos mayores de 2 afios. Reifenstein, Levine y Gross reportaron 104 casos desde 1928

hasta 1947(Campbell, 1970).

Gross y Hugnagel publicaron en 1945 varios trabajos experimentales de técnicas de
correccion quirargica de la CoAo. Craafordy Nilly en 1944, realizan la primera
correccion quirdrgica para tratar esta entidad en un nifio de 12 afios usando la
anastomosis termino terminal como técnica quirdrgica; en 1975 se publico el uso de las
prostaglandinas (PGE ) para mejorar la supervivencia de nifios con CoAo critica , con
el objetivo de mantener el ductus arterioso permeable hasta el momento de la cirugia

(Gosalbez Jorda & Llosa Cortina, 2002).
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La primera angioplastia con balon la realizo Singer en 1982 como una alternativa al
tratamiento quirdrgico, especialmente en pacientes con coartacion circunscrita y en las
recoartaciones (Grishko et al., 2014). Suérez de Lezo publica en 1995 la primera serie

importante (Bermudez-Cafriete, 2005).

2. Epidemiologia

Un metaanalisis publicado en el 2011 sobre la prevalencia de las cardiopatias
congénitas a nivel mundial, reporta un mayor nimero de casos en recién nacidos en los
ultimos 100 afios, 8,2 por cada 1.000 recién nacidos vivos. La prevalencia mundial de la
CoAuo se ha calculado en 0,34 afectados por cada 1.000 recién nacidos vivos, sin cambio
a lo largo de los afios pero con variaciones geogréaficas, esta patologia es menos
frecuente en el continente asiatico y aumenta su prevalencia en la raza blanca (Van Der

Linde et al., 2011).

La CoAo representa entre la 5% y 8 malformacion cardiaca congénita, estimandose
entre el 6% al 8% de estas patologias. Con mayor frecuencia afecta a varones que a
mujeres 1.3-2:1, los casos de CoAo abdominal son raros y mas frecuente en mujeres.
Esta cardiopatia se asocia en un 4% a 5% de los casos a una arteria subclavia derecha
andmala. Un 35% de los pacientes con sindrome de Turner presentan CoAo (Centella

Hernandez, Stanescu, & Stanescu, 2014).

Cuando la CoAo no es corregida en la nifiez los pacientes pueden llegar a los 35 afios
de edad; menos del 20% sobrevive hasta los 50 afios. La reparacién antes de los 14 afios
tiene una tasa de supervivencia a 20 afios del 91%, después de los 14 afios la tasa de
supervivencia a 20 afos es del 79%. Luego del tratamiento el 97-98% de los pacientes
pertenecen a la clase funcional | de la New York Heart Association (NYHA) (N. Shah,

2014).
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3. Etiologia
La etiologia de la CoAo es controvertida, existen diversas teorias sobre el desarrollo

de esta malformacion que explicarian esta patologia.

La primera hipoétesis analiza el grado de hipoplasia adrtica por reduccion intrauterina
del flujo sanguineo , el istmo adrtico recibe menos torrente sanguineo que la aorta
ascendente, transversa y descendente, el volumen eyectado por el ventriculo izquierdo
(V1) en su mayoria es captado por los vasos del cayado antes del istmo y el
proveniente del ventriculo derecho (VD) se orienta a la aorta descendente por medio del
conducto arterioso, esta hemodindmica del flujo sanguineo explicaria porque en el
recién nacido (RN) el arco aortico distal y el istmo son de menor calibre que la aorta
ascendente y aorta descendente, convirtiéndose en un factor importante en el desarrollo
de la coartacion adrtica. Esta teoria explicaria las CoAo preductales y su asociacién con
otras anomalias cardiacas que reducen el flujo en el arco adrtico como sucede en los
defectos del septum interventricular con mala alineacion de tabique , la obstruccion del
tracto de salida del VI, la valvula aortica bicuspide (VAB) o la hipoplasia de la aorta
(Puello, 2015).

La segunda teoria , llamada por algunos autores embriogénica propone dos
explicaciones; la primera se basa en el patron de migracion cefélica anormal en el
desarrollo del arco adrtico, en la vida fetal el arco adrtico tiene ramas derivadas desde
los arcos embriolégicos braquiales (faringeos) se desarrollan como estructuras
simétricas pero que van regresando hasta alcanzar un patron maduro. Un desarrollo
anormal del cuarto arco faringeo izquierdo puede derivar en la hipoplasia, interrupcion
o0 la coartacion del arco distal entre la carotida izquierda y la subclavia izquierda. Una
segunda hipdtesis la propone Skoda ; basada en el crecimiento anormal de tejido ductal
dentro de la aorta, estudios histopatologicos demuestran la infiltracion de células

musculares lisas en la zona de coartacion que formarian un anillo circunferencial
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resultando en el estrechamiento a ese nivel ; se trataria de explicar de esta forma la
CoAo en su forma mas comun , la yuxtaductal. Cabe sefialar que todo lo mencionado no

explicaria las malformaciones asociadas (Centella Hernandez et al., 2014).

La CoAo se manifiesta de forma aislada con un patrén de herencia multifactorial
descrito para la mayoria de las cardiopatias congeénitas, aunque hay reportes de casos
familiares con herencia mendeliana. Cuando un hijo presenta esta malformacion el
riesgo de recurrencia en los siguientes embarazos es del 2%, el porcentaje aumenta al
6% si los familiares afectados son 2. En el caso de una madre portadora de esta
patologia el riesgo de que el feto sea afectado serd del 4%, caso contrario si el padre la

padece es del 2% (Puello, 2015).

Algunos autores sefialan que existen mayores nacimientos con CoAo a finales de
otofio e invierno. Se ha reportado que una mutacion recesiva en el pez cebra produce
una patente similar a la CoAo , llamada mutacion GRL (Weinstein, Stemple, Driever,

& Fishman, 1995).

La VAB y CoAo estan relacionadas genéticamente, ambos fenotipos suelen coincidir
y pueden ser el resultado de un mecanismo en comun; los genes
Hey2, TBL1Y y MCTP2 se han asociado con un fenotipo de CoAo predominante.
Recientemente se encontro la relacién genética entre las malformaciones cardiacas que
causan obstruccién del tracto de salida de VI, se reportd que la interrupcion del gen
MATR3 en humanos Yy ratones entre individuos que presentan VAB , CoAo Yy ductus
arterioso permeable (Quintero-Rivera et al., 2015) .

4. Definicion

La CoAo es un defecto cardiaco congénito que se caracteriza por un estrechamiento
de la aorta en la zona adyacente a la union del ductus arterioso (DA) con la aorta

descendente, en donde se evidencian alteraciones de la tunica elastica y focos de
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necrosis quistica de la media que se extiende por encima y por debajo de la zona de

obstruccion (De Dios, 2011).

Por su relacién con el conducto arterioso se la ha descrito como preductal o
posductal, sin embargo, practicamente todas las CoAo son yuxtaductales, se producen
en la pared de la aorta opuesta al DA .La localizacion mas frecuente es el istmo adrtico,
algunas veces se la observa como una hipoplasia tubular del arco aértico o de la aorta
descendente proximal; los pacientes con hipoplasia tubular del arco adrtico desarrollan
insuficiencia cardiaca en el periodo neonatal o en la primera infancia. La CoAo en nifios
mayores suele ser discreta y se localiza distal al origen de la arteria subclavia izquierda;
el tratamiento y la correccion dependen mas de las lesiones asociadas, y en menor grado

de la relacion precisa de la coartacion con el DA (Walter Johson, 2014).

5. Clasificacion

La primera clasificacion realizada por Bonnet en 1903, dividia esta patologia en
funcion de la anatomia y la edad en preductal (infantil) o posductal (adulto); sin
embargo esta categorizacion no se usa, ya que ambos tipos pueden encontrarse a
cualquier edad. Van Praagh sefialo que el sitio de la coartacion casi siempre es
yuxtaductal, por lo cual dividirlas en preductal y postductal es inexacto. De acuerdo al

momento de presentacion podemos decir que la CoAo se divide en dos tipos:

Tipo Infantil (neonato e infante): Es grave y exige diagnostico y manejo inmediato, es
causa de la mayor mortalidad en esta patologia, la circulacion depende del ductus

arterioso, cuando este se cierra se desarrollara el fallo cardiaco.

Tipo adulto: Se diagnostica después del tercer afio de vida, las manifestaciones clinicas
son méas leves aunque pueden manifestarse como arritmias, diseccion aortica o

hemorragia cerebral.
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Segun la localizacion:

Preductal: La estenosis se localiza antes de la conexidn del ductus arterioso con la
aorta, su incidencia es de aproximadamente el 2% y se asocia con hipoplasia de una
porcién variable del arco adrtico, agregando severidad al cuadro; es mas frecuente en

infantes y esta asociada a otras anomalias cardiacas.
Yuxtaductal: Se localiza en el lugar donde el ductus arterioso se conecta con la aorta.

Posductal: El defecto se encuentra distal a la entrada del ductus arterioso, como se

observa en la figura 1.

La CoAo de localizacion yuxtaductal y posductal es mas frecuentes en nifios
mayores Yy adultos, aunque pueden manifestarse en el neonato, representan el 98% de las
CoAo, generalmente son aisladas o pueden estar asociadas a valvulopatias. Se localizan
en la zona que desemboca el ductus o distal al mismo , haciéndose mas evidente con

el cierre de este (Gosalbez Jorda & Llosa Cortina, 2002)..

Ascending
aorta

RPA

Descending
aorta

Figura 1.Diagrama que ilustra los diferentes tipos de coartacion de la
aorta. A, Preductal; B, Ductal; C, Postductal; DA, Ductus arterioso; LPA,
Arteria pulmonar izquierda; PA, Arteria pulmonar principal; RPA, arteria
pulmonar derecha. Fuente: Lydia M. (2016) Coarctation of the Aorta
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La CoAo abdominal es una lesion compleja que suele estar asociada a estenosis de

las arterias renales y es la menos frecuente.

El Comité de Base de Datos de Cirugia Cardiaca Congénita de STS y representantes
de la Asociacion Europea de Cirugia Cardiotoracica , revisaron una nomenclatura
unificada de la CoAo de acuerdo al sitio de insercion y las lesiones asociadas (Backer &

Mavroudis, 2000).

Una clasificacion quirdrgica comun propone clasificar la CoAo de la siguiente

forma:

1. Aislada o simple: 50-55%.

2. Asociada a defectos del tabique interventricular: 20-35%.

3. Asociada a anomalias intracardiacas complejas: 12-30%.

Amato en 1991 propuso un sistema diferente de la clasificacion de la CoAo, ademas
en cada grupo tenia dos subgrupos, el grupo A con defectos del septum interventricular

y el grupo B asociado a anomalias complejas.

I. Coartacion de aorta primaria.

I1. Coartacién de aorta con hipoplasia del istmo (entre la subclavia izquierda y el

ductus o ligamento arterioso).

I1l. Coartacion de aorta con hipoplasia tubular que involucra el istmo aortico y el

segmento entre la carétida izquierda y la arteria subclavia izquierda.

De acuerdo a las lesiones asociadas se puede clasificar esta patologia en:

Formas Simples: Se consideran lesiones asociadas a la CoAo como el conducto

arterioso persistente, la hipoplasia del arco adrtico e istmo, la VAB, el foramen oval
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permeable (FOP), la comunicacion interauricular tipo ostium secundum vy varios tipos

de CIV.

Formas Complejas: La coartacion adrtica se encuentra asociada a malformaciones
complejas como el ventriculo izquierdo hipoplésico, anomalia de Taussig- Bing,

transposicion de los grandes vasos, atresia de la tricuspide, entre otras.

6. Lesiones Asociadas

El defecto cardiaco asociado mas frecuente es la VAB oscilando entre el 50% al 85%
de los pacientes (Brian Griffin, 2013). Los defectos septales interventriculares
representan el 55% de los casos. Esta malformacion se encuentra asociada a anomalias
de la valvula mitral como variacion en el tamafio del anillo valvular, restriccion de las
margenes libres de la valva anterior, posicion anormal de los musculos papilares y
valvula mitral en paracaidas. Si existen multiples lesiones obstructivas izquierdas que
acompafan a la CoAo, hablamos del sindrome de Shone. También existen reportes de
CoAo en cardiopatias complejas como el canal auriculo-ventricular, transposicion de
grandes arterias, truncus arterioso. Entre el 3% - 5% de los pacientes con CoAo
presentan aneurismas intracraneales en el poligono de Willis, hemangiomas, hipospadia
y defectos oculares. El 4% al 5% de los casos estan relacionado a una arteria subclavia
derecha andmala que nace por debajo de la zona de coartacién. Otro tipo de anomalias
extracardiacas asociadas incluyen anomalias del sistema musculo esquelético,
genitourinario, gastrointestinal y respiratorio. Un 35% de los pacientes con Sindrome de
Turner pueden presentar esta patologia, hay que recordar que la CoAo es un
componente importante del sindrome de corazon izquierdo hipoplasico (Centella

Hernandez et al., 2014).
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7. Histopatologia
El estudio histopatologico demuestra que la tunica media de la pared aortica se
encuentra engrosada y deformada. En nifios mayores y adultos, esta capa esta cubierta
por un tejido grueso avascular, compuesto por colageno, tejido elastico y escasas células
musculares lisas; en neonatos y lactantes, observamos tejido ductal compuesto por
fibras musculares lisas que se extienden por la pared adrtica contribuyendo a la

obstruccion (Ferrin, 2003).

El DA (es decir, el remanente de la patente embrionaria) o ligamento arterioso
(cerrado y fibroso) se inserta a nivel anteromedial, la proliferacion de la intima y la
alteracion de tejido eléastico puede ocurrir distal a la CoAo. Este sitio se encuentra
propenso a endarteritis, disecciones de la intima o aneurismas. La necrosis quistica de la
media se produce comunmente en la aorta adyacente al sitio de la coartacién y actla
como un sustrato para la formacion de aneurismas o diseccion adrtica en algunos

pacientes(N. Shah, 2014).

8. Fisiopatologia

La CoAo produce una poscarga significativa en el ventriculo izquierdo con aumento
del stress parietal y una hipertrofia ventricular izquierda (HVI) compensadora. En
neonatos con CoAo grave la poscarga se manifiesta de forma aguda, después del cierre
del conducto arterioso se instaura rapidamente la insuficiencia cardiaca y el shock,
cuando el DA en el extremo aortico se contrae, la poscarga y las presiones del VI
aumenta rapidamente, la presion auricular izquierda se eleva y puede abrir el foramen
oval, causando un shunt de izquierda a derecha con dilatacion de la auricula derecha y
del VD. Si el foramen oval no se abre, las presiones venosas pulmonares y la presion de

la arteria pulmonar aumentan desarrollandose dilatacion del VVD.
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En nifios con CoAo menos grave la poscarga del VI también puede aumentar
gradualmente, desarrollandose vasos colaterales arteriales que evitan parcialmente la
obstruccion, permaneciendo asintomaticos hasta que se detecte hipertension arterial
((HTA) o se desarrolle otra complicacion. EI mecanismo para el desarrollo de la HTA
no se entiende claramente; se han postulado dos teorias que tratarian de explicar el

mecanismo.

La teoria de la obstruccién mecanica se basa en requerir una presion sanguinea mas
alta para mantener el flujo a través de la coartacion y los vasos colaterales. El volumen
sistolico produce una presién mas alta proximal a la CoAo, pero esta teoria no explica la
falta de relacion entre la presion arterial y la magnitud de la obstruccidn, el aumento de
la resistencia vascular periférica distal al sitio de obstruccion y la falta de disminucion

de la presion arterial luego del tratamiento.

La teoria humoral postula la activacion del sistema renina angiotensina aldosterona
(SRAA) secundaria a hipoflujo sanguineo renal y parece explicar la mayoria de las
caracteristicas clinicas, estudios mas recientes han demostraron anormalidades en el
SRAA; la activacion del sistema nervioso simpatico central también puede ser
responsable de la hipertension arterial en la CoAo .La activacion del SRAA genera
vasoconstriccion, hipertrofia celular y la liberacion de aldosterona. Las drogas que
suelen utilizarse en los pacientes que presentan insuficiencia cardiaca congestiva,
pueden tener efectos adversos en pacientes con CoAo, disminuyendo la perfusion
inferior del cuerpo causando insuficiencia renal. Otros mecanismos vasopresores como

la vasopresina también se encuentran activados (S. Rao Patnana, 2017).

9. Presentacion Clinica
Neonatos: Las manifestaciones clinicas en esta etapa generalmente se dan antes de

las dos semanas de vida, al cerrarse el DA se presenta deterioro de la funcion ventricular
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izquierda e hipoperfusion sistemica. La insuficiencia cardiaca congestiva se debe a un
aumento brusco de la tension de la pared del VI tras el cierre del DA. Un cortocircuito
izquierda-derecha sustancial a través de un FOP y la ICC provocan hipertension arterial
pulmonar; la circulacién colateral suele estar poco desarrollada en los neonatos. La
cianosis diferencial puede estar presente , esta se caracteriza por extremidades
superiores rosadas con extremidades inferiores cianoticas; se produce cuando el
cortocircuito de derecha a izquierda a través de un DA permeable proporciona flujo a la
parte inferior del cuerpo En los neonatos los pulsos periféricos son débiles en todo el
cuerpo, la funcion del VI mejora con al tratamiento medico hasta realizar la correccién;
posteriormente, se genera una diferencial de presidén importante entre los brazos y las
piernas, lo que se traduce en una discrepancia entre los pulsos respectivos; los soplos

cardiacos son, inespecificos y generalmente se deben a lesiones asociadas.

Lactantes y nifios: La mayoria de los lactantes y nifios con CoAo aislada son
asintomaticos, generalmente la patologia es diagnosticada durante la visita médica
rutinaria, presentando disminucion de los pulsos femorales o HTA, si la arteria
subclavia izquierda estd involucrada la presion arterial (PA) es menor en el brazo
izquierdo en comparacion con el derecho. Es frecuente la HVI como mecanismo
compensador; los nifios mayores y los adolescentes pueden manifestar cefaleas,
extremidades frias y claudicacion con el ejercicio. Es muy frecuente un soplo
mesosistolico que se percibe en la pared tordcica anterior, la espalda y las apofisis
espinosas, el cual se hace continuo si la luz aortica esta muy disminuida formandose
un jet de velocidad elevada a través de la lesion durante todo el ciclo cardiaco. Los
soplos adicionales sistdlicos y continuos en la pared toracica lateral puede reflejar un
aumento del flujo a través de vasos colaterales dilatados y tortuosos; esos soplos no

suelen percibirse hasta el final del periodo infantil (Braunwald, 2012).
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Adultos: La CoAo simple es la forma mas frecuente detectada de nové en los
adultos, se asocia a VAB en la mayoria de los casos (80%); aneurismas intracraneales
(generalmente del poligono de Willis) hasta en un 10% de los pacientes, y aneurismas
adquiridos de arterias intercostales. La definicion de CoAo significativa se refiere a un
gradiente superior a 20 mmHg a través de la zona de coartacion en la angiografia, con o
sin hipertension sistémica arterial proximal, aunque la presencia de esta con signos
ecocardiograficos o angiograficos de CoAo también definen esta patologia. Si la
circulacion colateral esta bien desarrollada el gradiente de presion pueden ser minimo
o nulos. La mortalidad de los pacientes que no se someten a una intervencion de
reparacion tiene como causa la insuficiencia cardiaca (habitualmente >30 afios de edad),
enfermedad arterial coronaria, rotura/diseccién aortica, valvulopatia adrtica

concomitante, endoarteritis/endocarditis infecciosa o0 hemorragia cerebral.

Los pacientes pueden ser asintomticos o tener sintomas leves como epistaxis,
cefaleas y claudicacion con el ejercicio, sintomas graves de ICC, angina, estenosis
adrtica, diseccion adrtica o hemorragia intracerebral inexplicable. Al examen fisico se
valora la PA en las extremidades superiores, con una diferencia de presion arterial
sistélica de 10 mmHg como minimo (presion arterial braquial > poplitea), se palpa
retardo entre los pulsos radial y femoral. A la auscultacion se puede percibir un soplo
sistolico interescapular que emana de la zona de coartacion y un soplo continuo
creciente-decreciente que se extiende por toda la pared torécica y procede de las arterias
colaterales intercostales. Al examinar el fondo de ojo se puede apreciar una tortuosidad

en forma de sacacorchos de las arteriolas retinianas (Braunwald, 2012).

10. Métodos Diagndsticos
10.1 Electrocardiograma.
Neonatos: En los periodos neonatales y de la primera infancia, el electrocardiograma

(ECG) generalmente revela hipertrofia ventricular derecha (HVD), posiblemente porque
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el ventriculo derecho (VD) continta trabajando contra la resistencia impuesta por la
circulacion sistémica cuando el DA aun se encuentra permeable. En otros pacientes con
la CoAo y DA permeable, el VI es hipoplasico, por lo que el ECG también puede
mostrar un patrén de HVD. La hipertrofia ventricular derecha también se ha explicado
por el desarrollo de hipertension pulmonar secundaria a insuficiencia ventricular
izquierda. La carga del VD en la vida fetal normalmente es del 60% de la produccion
combinada de ambos ventriculos fetales, aunque puede aumentar porque menos sangre
atraviesa el VI y pasar a través del istmo aortico estenotico. Posteriormente, el

electrocardiograma cambia a un patron de HVI (Walter Johson, 2014).

Nifios mayores y adultos: En lactantes mayores con coartacion grave de la aorta o en
aquellos que coexisten con obstruccién del flujo adrtico y fibroelastosis endocardica del
VI, un patron de HVI, ondas T invertidas, y depresiébn ST en las derivaciones
precordiales izquierda esta presente. La HVD y las anomalias de la repolarizacién
ventricular a menudo son signos de mal pronéstico. En el paciente adultos con
coartacion de aorta, las derivaciones precordiales muestran hipertrofia ventricular

izquierda y dilatacion de la auricula izquierda (Brian Griffin, 2013).

10.2 Radiografia de Toérax.
En neonatos que presentan insuficiencia cardiaca los hallazgos radiol6gicos son
inespecificos, podemos encontrar cardiomegalia moderada 0 severa, signos de

hiperflujo y congestion pulmonar (Centella Hernandez et al., 2014).

En pacientes mayores es frecuente observar cardiomegalia, dilatacion de la aorta
ascendente y prominencia de los vasos pulmonares, en el 50 % de los casos se forman
muescas unilaterales o bilaterales entre la 22 y 92 costillas, que suelen desarrollarse entre

los 4 y 12 afios de edad por el aumento del tamafio de las arterias intercostales lo cual
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corresponde al signo de Roesler; se visualizan como una erosion de la superficie inferior

de la zona posterior del arco costal a nivel de su tercio externo (Braunwald, 2012).

El signo clésico del 3 o E invertida es patognomdnico de la CoAo y se produce por la
dilatacion de la arteria subclavia izquierda encima de la coartacion y dilatacion

postestendtica por debajo de la CoAo (Brian Griffin, 2013).

10.3 Ecocardiografia.

El diagnostico de CoAo se realiza mediante ecocardiografia bidimensional, doppler
pulsado y mapeo de flujo de color. En la vista supraesternal se puede observar una zona
de estenosis aislada en la aorta descendente proximal; el doppler pulsado y continuo
presenta aumento de las velocidades en el area de coartacion de la aorta descendente,

puede existir una dilatacion posestenotica e HVI (Ravi Rasalingam, 2013).

La interrogacion con doppler puede demostrar turbulencia en la aorta descendente
proximal y mostrar la caracteristica de un perfil del flujo diastélico hacia adelante, como
se demuestra en la figura 2. Un patron de flujo anormal de doppler de la aorta también
se puede observar en el abdomen, es decir, disminucion de la pulsatilidad y ausencia
diastdlica temprana con inversion de flujo. El flujo anormal en los vasos colaterales
puede ser detectado por el flujo de color y el doppler pulsado. También es importante
para medir las dimensiones del anillo aortico, senos aorticos, cresta sinotubular y aorta
ascendente. La anatomia de la valvula aortica se debe determinar, asi como el tamafio
del VI, su masa y funcion. Una investigacion cuidadosa deberia descartar lesiones
asociadas tales como defectos del septum interventricular , estenosis subaértica, VAB y

patologia de la valvula mitral (Warnes et al., 2008).
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Figura 2.Ecocardiograma de la Coartacion de Aorta A: Imagen de ecocardiograma transtorécico
bidimensional obtenida desde la escotadura supraesternal coartacion discreta (flecha); B:
Doppler color de la misma imagen con aliasing del flujo en el sitio de coartacién. Fuente: Torok
D. et al (2015) Coarctation of the aorta: Management from infancy to adulthood World J Cardiol
2015 November

10.4 Resonancia Magnética y Tomografia AxialComputarizada.

Son las técnicas no invasivas preferidas para valorar la aorta en adultos y es la
imagen de primera eleccion antes de realizar el cateterismo. Ambos procedimientos
reflejan la localizacion, la magnitud y el grado de CoAo; el arco adrtico, la aorta
preestenotica y postestenotica y las colaterales como se evalla en la figura 3 , ademas
detectan complicaciones tales como aneurismas, reestenosis o estenosis residual

(Erbel,et al 2015).

Las recomendaciones del seguimiento de pacientes con CoAo intervenidos o no
indican que todo paciente debe tener un estudio con resonancia magnética
cardiovascular o tomografia computarizada para una evaluacion completa de la aorta

toréacica y vasos intracraneales (Warnes et al., 2008).
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Estenosis

Figura 3. Angiografia por tomografia computarizada: Coartacion de la
aorta junto con hipoplasia del cayado adrtico distal a la arteria
subclavia izquierda. Luyao M., et al (2015) Tratamiento quirdrgico de
la coartacion de aorta compleja. Revista Espafiola Cardiologia

10.5 Cateterismo Cardiaco.

El cateterismo cardiaco es una herramienta excelente para diagnosticar CoAo o
identificar el alcance del segmento estenotico. Sin embargo, debido a la disponibilidad
de la ecocardiografia no invasiva como herramienta de diagnostico, el cateterismo
cardiaco es comunmente utilizado como herramienta de intervencién en casos que
requieren angioplastia con balén en segmento de coartacion; la colocacion del stent o la
redilatacion del stent. También se utiliza para una mayor caracterizacion o intervencion

para otras lesiones cardiacas asociadas (Ra-id Abdulla, 2011).

La cateterizacion cardiaca con manometria con un gradiente pico-pico > 20 mmHg
indica una CoAo hemodindmicamente significativa en ausencia de colaterales bien
desarrolladas, junto con la angiografia son los procedimientos de referencia para valorar
esta enfermedad en muchos centros antes y despues del tratamiento quirtrgico o

intervencionista (R. Erbel, V. Aboyans, 2015).
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Segun el gradiente maximo obtenido mediante este procedimiento si el gradiente es

< 20 mm Hg la CoAo es leve, un valor entre 20 a 40 mm Hg corresponde a un grado
moderada y > 40 mm Hg es CoAo grave, la intervencion se realizara cuando el
gradiente sea >20mmHg sin diferencia de edad y de acuerdo a la clinica del paciente

(De Dios, 2011).

11. Tratamiento

La decision del momento de la reparacion de la CoAo es un factor determinante del
resultado, particularmente en los pacientes jovenes; decidir el tratamiento Optimo
implica valorar factores como la edad del paciente, la anatomia, las posibles
intervenciones a futuro por lesiones asociadas y la experiencia quirtrgica. Cuando la
reparacion de la CoAo nativa es temprana se asocia con un menor riesgo de presentar
HTA después del tratamiento y mejora la supervivencia, a pesar de que el riesgo de
recoartacién es mayor; si la reparacion es tardia ocurre lo contrario. Sin embargo, la
supervivencia y la HTA mejoran con la cirugia y el tratamiento endovascular, incluso en
pacientes tratados tarde en la edad adulta. Aungue no se consiga la curacion, el manejo
médico se hace méas facil, reduciendo el numero de farmacos antihipertensivos

necesarios.

11.1 Tratamiento Médico.

El recién nacido con CoAo severa puede estar gravemente comprometido y requerir
estabilizacion hemodindmica mediante perfusion inmediata de PGEL1 para reabrir el DA,
drogas vasoactivas, asistencia ventilatoria y correccion rapida de la acidosis y del
equilibrio hidroelectrolitico. La dosis de PGE1 de 0,1 pg/kg/min durante 20 minutos
seguida de perfusion de mantenimiento a 0,03 pg/kg/min; en pacientes con 10-15 dias
de edad la utilidad de la PGE1 es baja, pero ocasionalmente ha demostrado eficaz
hasta las 4-6 semanas de vida. La repermeabilizacion del DA aumenta la presion arterial

en los miembros inferiores y mejora la diuresis y la perfusion periférica. La HTA del
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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 (Puello, 2015).

La hipertension en el adulto debe controlarse con betabloqueantes, inhibidores del
sistema renina angiotensina o bloqueadores del receptor de angiotensina como
medicamentos de primera linea. La eleccion de los betabloqueantes o vasodilatadores

puede ser influenciado en parte por el tamafio de la raiz adrtica (Williams et al., 2008).

11.2 Tratamiento Quirurgico.

NINOS

Segun el Consenso Argentino de Cardiologia Pediatrica (2011) la cirugia es el
tratamiento de primera linea para reparar la CoAo en el recién nacido, lactantes y nifios
menores de 2 afios. EIl uso de la angioplastia con balén (AB) en el lactante se debe
realizar ante emergencias como en la miocardiopatia dilatada grave, insuficiencia
cardiaca, imposibilidad quirargica y ausencia de circulacion colateral en nifios mayores

de 2 anos.

La AB es un método eficaz para resolver las formas complicadas en el lactante
pequefio (formas localizadas, sin hipoplasia del istmo y del arco adrtico), pero presenta
un indice elevado de recoartacion (65%) y de aneurismas saculares (4,2%).Cabe sefialar
que es el metodo de eleccion en recoartacion luego de la cirugia a partir del afio de vida,
para el tratamiento de la CoAo nativa aislada es considerado de segunda opcion. Las
recomendaciones que los autores realizan para los nifios mayores de 2 afios pero con

peso menor de 18 kg son similares a las antes descritas.

En nifios que pesan mas de 18 kg la angioplastia con balon, con stent y/o stent
cubierto es una opcion terapéutica; en mayores de 10 afios la angioplastia con stent ante

defecto de la pared o enfermedad del tejido elastico esta indicada.
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ADULTOS

En adultos con CoAo nativa y anatomia apropiada, la terapia endovascular con
implantacion de stent se ha convertido en el tratamiento de primera opcién en muchos
centros, aunque se desconoce si es mejor utilizar stents recubiertos o desnudos. Para los
adultos con CoAo recurrente o residual, la angioplastia con o sin implantacion de stent

ha demostrado ser eficaz en manos expertas (Baumgartner et al., 2010).

Las indicaciones del tratamiento percutdneo con implantacion de stent en el adultos,
estan basadas en disminuir la necesidad de estiramiento de la pared con el baldn para
lograr una dilatacién efectiva reduciendo el riesgo de aneurisma, estabilizar la pared con
menor riesgo de diseccidn, evitar lesiones elasticas y modificar las caracteristicas de la

pared por encima y por debajo de la obstruccion.

Las recomendaciones generales para el tratamiento de la CoAo en el adulto se basan
en el gradiente, la presion arterial y las imagenes como se describe en la figura 4.
Algunos autores recomiendan el tratamiento endovascular con stent en CoAo leve (< 20
mm Hg) con respuesta hipertensiva exagerada al ejercicio y  lesiones elasticas
posquirurgicas. Si la relacion istmo/CoAo es 3/1y el paciente es mayor de 45 afios
estd indicado el stent cubierto con politetrafluoroetileno (PTFE).La angioplastia con
stent cubierto con PTFE en todos los pacientes adultos con CoAo nativa o posquirurgica

tiene bajo riesgo y se ha convertido en la conducta de eleccién (De Dios, 2011).

Las contraindicaciones relativas para el cateterismo en el adulto tienen como
referencia el sitio de la CoAo en relacion a los vasos del cuello y la coexistencia de

estenosis del arco transverso.
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Recomendacitn Clase®=  Nivelt

Para todos los pacientes con una diferencia de presion no | C
invasiva > 20 mmHg entre extremidades superiores e

inferiores, con independencia de los sintomas pero con

hipertensién de extremidades superiores (> 140/90 mmHg

en adultos), una respuesta de presion arterial andmala o una

importante hipertrofia ventricular derecha, esta indicado

realizar una intervencidn

Con independencia del gradiente de presidn, se debe lla C
considerar la intervencidn de los pacientes hipertensos con un

estrechamiento adrtico > 50% relativo al didmetro atrtico a

nivel del diafragma (en la CRM, la TC 0 angiografia invasiva)

Con independencia del gradiente de presidn y la presencia 1b C
de hipertension, se puede considerar para intervencién a los

pacientes hipertensos con estrechamiento adrtico > 50%

relativo al diametro adrtico a nivel del diafragma (en la CRM,

la TC o la angiografia invasiva)

Figura 4. Recomendaciones sobre intervenciones en la Coartacion de Aorta. Tomado de la
Guia ESC 2014 sobre diagnéstico y tratamiento de la patologia de la aorta.
www.revespcardiol.org

La reparacion quirdrgica de la CoAo en adultos debe ser realizada solo en casos de
anatomia dificil. EI riesgo quirargico en la coartacion adrtica simple es < 1%, pero
aumenta considerablemente después de los 30-40 afios de edad, con riesgo de lesion de
la médula espinal. La CoAo no es una enfermedad localizada de la aorta por lo cual
deben considerarse las complicaciones secundarias que pueden requerir intervencion,
como la estenosis de la valvula adrtica o regurgitacion secundaria relevante; el
aneurisma de la aorta ascendente con un diametro > 50 mm, > 27,5 mm/m2 de area de
superficie corporal o avance rapido; aneurismas en el punto de coartacion adrtica

anterior o en el poligono de Willis (Baumgartner et al., 2010).

La cirugia debe ser considerada en la CoAo previamente reparada cuando exista
hipoplasia del arco adrtico y un segmento de recoartacion largo. El uso de bypass
cardiopulmonar parcial o completo puede ser necesario para prevenir complicaciones

paralizantes. La hipertension arterial puede ocurrir después de la reparacion, mediante la
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administracion preoperatoria de un bloqueador beta se puede prevenir o mitigar. La
morbilidad en adultos con reoperacion por coartacion de aorta puede ser considerable y
puede incluir sangrado postoperatorio temprano significativo, derrame pleural,
contusion pulmonar, paralisis recurrente del nervio laringeo o lesion del nervio frénico

(con paresia hemidiafragmatica o paralisis) (Williams et al., 2008).

En muchos centros la cirugia esta reservada para pacientes que no son aptos para el

tratamiento percutaneo o con una terapia endovascular sin éxito.

La reintervencion se realiza por esternotomia media o toracotomia posterolateral, si
existe asociacion con otras lesiones como enfermedad de VAB 0 una raiz adrtica
dilatada estas debe abordarse simultdneamente. La mortalidad temprana suele ser
inferior al 1% para la operacion primaria y entre el 1% al 3% para la reoperacion, si
existe comorbilidades o disfuncion del VI la tasa aumenta entre el 5% a 10%. La HTA
puede aparecer luego de la intervencién debiendo ser tratada con betabloqueantes, se ha
informado que la mayoria de los pacientes que se someten a reparacion abierta no
presentan sintomas durante aproximadamente 20 afios después de su operacidn inicial,
pero de 30% a 75% de estos pacientes tienen hipertension recurrente

posteriormente.(Jenkins, 1999).

11.2.1. Técnicas Quirurgicas.

La primera reparacion quirurgica exitosa de CoAo fue informada por Crafoord y
Nylin en 1945, desde entonces, varias publicaciones han demostrado resultados
satisfactorios en relacion con un mejor control, desarrollo de complicaciones y una
mayor supervivencia (Crafoord & Nylin, 1945). La reparacion quirdrgica mas comun es
la reseccion con anastomosis termino-terminal o anastomosis termino terminal
ampliada. La recoartacion y la hipertension residual son las complicaciones mas

frecuente después de la cirugia, que se producen en 3% al 4% y 25% al 38% de los
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pacientes respectivamente, algunos cirujanos han decidido abandonar esta técnica o

modificarla (Padua et al, 2012).

Las técnicas quirdrgicas para el manejo de esta patologia incluyen reseccion y
anastomosis termino-terminal, aortoplastia con flap de subclavia, aortoplastia con
parche protésico, interposicion de tubo protésico y bypass extranatomico; El abordaje
mas utilizado es la toracotomia izquierda a través del tercer o cuarto espacio intercostal,

la esternotomia media se utiliza con menos frecuencia (Kappetein et al, 1994).

Reseccion y anastomosis término-terminal: La reseccion del segmento coartado es
la técnica de eleccion para el tratamiento quirdrgico, primero se diseca y moviliza la
aorta proximal y distal a la zona de coartacion. Una vez que la aorta ha sido
correctamente movilizada y controladas las arterias colaterales, se procede al
pinzamiento de ambos segmentos adrticos y a la reseccion de la zona de coartacion,
teniendo especial cuidado en resecar la zona ductal para minimizar el riesgo de
recoartacion. En neonatos, el porcentaje de recoartaciones es alto en algunos centros,
por lo que en los ultimos afios han disminuido los casos de anastomosis
circunferenciales, utilizdndose con méas frecuencia la anastomosis término-terminal
extendida, que incluye una generosa reseccion de la coartacion y del tejido ductal con
reconstruccion del arco adrtico mediante la movilizacién y sutura de la aorta distal hacia
la concavidad de la aorta transversa. En el paciente adulto es poco utilizada ya que no
suele haber suficiente tejido normal tras la reseccion de la lesion para completar la
reparacion sin tension de la sutura (Florat et al., 2013). Generalmente se realiza a través
de una toracotomia lateral, pero puede requerir una esternotomia media cuando la
hipoplasia del arco aortico es marcada. Los indices de recoartacion con esta técnica

oscilan entre el 4 y el 13% segun las series.
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Aortoplastia con parche: Se realiza una incision longitudinal en la zona de la
coartacion, tras la movilizaciéon y el pinzamiento de la aorta proximal y distal a la
misma se coloca un parche ampliando en la zona estendtica; el tamafio y la forma del
parche se ajusta de acuerdo al sitio anatomico (Vossschulte, 1961) . EI dacron fue
utilizado en primera instancia como material protésico, pero se evidencio el desarrollo
de aneurismas en la pared entre el 20% al 40% (Bromberg et al., 1989). Posteriormente
el politetrafluoroetileno (PTFE) fue utilizado por ser mas rigido; sin embargo con esta
técnica la incidencia de recoartaciones aumento al 25%, los aneurismas ocurren en 7%
de esta poblacion. La toracotomia lateral tiene como complicacion desarrollar
problemas neurolégicos derivados de la necesidad de pinzar el 50% del tronco
braquiocefalico, la arteria carétida izquierda y la arteria subclavia izquierda, por ello se
prefieren la via de la estereotomia media mediante el uso de circulacién extracorporea y

perfusion arterial selectiva (Centella Hernandez et al., 2014).

Aortoplastia con flap de subclavia: Se realiza a través de una toracotomia lateral,
pinzando la aorta proximal a la arteria subclavia izquierda y distal a la zona de
coartacion. Tras la ligadura y la escision del DA, la arteria subclavia izquierda se liga
cerca de la salida de la arteria vertebral izquierda abriéndola longitudinalmente, de esta
forma se realiza el colgajo que sobrepasa el area de coartacion. Al incluir el uso de un
tejido autélogo, tiene como ventaja aumentar su superficie con el crecimiento somatico
del paciente, el porcentaje de recoartaciones alcanza cifras de hasta el 23%, no se
recomienda su uso en adultos debido al alto riesgo de isquemia en la extremidad

superior a pesar de la presencia de colaterales (Florat et al., 2013).

Interposicion de injerto: Es la técnica mas utilizada en adultos y adolescentes , se
empieza resecando el tejido obstructivo y colocando en su lugar un homoinjerto o un
tubo de dacrdn en el lugar del segmento de aorta resecado, tiene una elevada tasa de

aneurismas tardios (Gross, 1951).
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Bypass extranatdmico es una variante de la técnica anterior , generalmente se
utiliza en adultos; consiste en la interposicion de un injerto entre la arteria subclavia
izquierda y la zona adrtica distal a la obstruccion, lo que permite realizar un
pinzamiento parcial de la aorta, disminuyendo asi los riesgos de isquemia en la aorta
distal (Centella Hernandez et al., 2014).Se han descrito distintos tipos como bypass
subclavio-aortico o desde aorta ascendente a la aorta descendente, esta técnica se usa en
la interrupcion de arco adrtico o en combinacion con otros procedimientos como
cirugia valvular o coronaria , expertos recomiendan su aplicacion en las recoartaciones
donde las adherencias postquirargicas aumentan el riesgo de sangrado mediante una

toracotomia izquierda (Florat et al., 2013).

En 2013, después de analizar las reparaciones quirtrgicas de CoAo aisladas
realizadas en 819 pacientes en la Clinica Mayo, concluyeron que la vigilancia de por
vida es obligatoria después de la reparacion quirdrgica; en comparacion con poblaciones
emparejadas por edad y sexo, los pacientes que se sometieron a reparacion abierta
tuvieron una supervivencia a largo plazo reducida. La reparacion a temprana edad fue
un factor de riesgo independiente para la reintervencion. A los 30 afios de seguimiento,
los pacientes que se sometieron a una reparacion inicial antes de 1 afio de edad tuvieron
una tasa de reintervencion promedio de 31.1% Yy los pacientes que se sometieron a una
reparacion inicial antes de los 5 afios tuvieron una tasa de reintervencion promedio de

73.3%. (Brown et al., 2013).

11.2.2. Tecnicas Endovasculares.

La angioplastia con balon implica guiar un catéter generalmente de forma retrograda
desde la arteria femoral hasta la zona de la obstruccion e inflar un globo para dilatar el
sitio obstruido, el tamafio del balon se puede aumentar gradualmente hasta que sea 2-4
veces el diametro inicial de la zona estendtica, pero no se debe sobrepasar el didmetro

de la aorta diafragmatica (Puello, 2015).
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En el informe del Consorcio de Estudio Intervencionista Cardiovascular Congénito
(CCISC) los resultados de seguimiento intermedios entre 18 a 60 meses después de la
intervencion tuvieron una tasa de recoartacion del 15% para el tratamiento de la CoAo
nativa (Harris, Du, Cowley, et al , 2014). La angioplastia usada en el tratamiento de la
coartacion nativa puede desarrollar aneurismas en estos pacientes, la causa posible
implica el desgarro de la intima. En un estudio observacional realizados a 36 nifios que
compara la angioplastia con balon vs la cirugia determino que el 35% de los pacientes
desarrollaba aneurismas (Cowley, et al , 2005); esta es una de la principales causas por
lo cual las recomendaciones para este procedimiento se sustentan en tratar episodios

agudos cuando implique inestabilidad hemodindmica del paciente.

El tratamiento con BA resultaria ser la técnica de eleccion para el tratamiento de la
reestenosis después de la cirugia sobre todo en nifios con gradientes > a 20 mmHg y en
ausencia de hipoplasia del arco aortico con una tasa de éxito del 80% (Timothy F.

Feltes, 2003).

El uso de stent en el tratamiento percutaneo de la CoAo ha contribuido en mejorar
los parametros hemodindmica y complicaciones en el seguimiento de estos pacientes.
Este procedimiento tiene menor incidencia de reestenosis pero la necesidad de un
calibre vascular amplio y el crecimiento somatico de los nifios ha restringido el uso de
esta técnica. La técnica endovascular con colocacion de stent, consiste en pasar una guia
larga y rigida a través de la lesion, seguida de una vaina a traves de la cual pasa el stent,

se procede a retirar la funda y al inflar el balon con el despliegue del stent.

En los resultados del estudio CCISC el éxito de procedimiento inmediato fue del
96%, el intermedio fue del 86% Y a largo plazo fue del 77%, se presentd reestenosis en

el 4% vy lesiones de la pared aortica en el 1% de los casos, lo que le da una amplia
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ventaja como meétodo de eleccion en pacientes adultos con CoAo nativa (Holzer et al.,

2010).

Hasta el 2007 no habia ningun stent aprobado por la FDA para su uso en la aorta, es
asi que el estudio COAST (Coarctacion of the Stent Trial) fue un estudio prospectivo
que comparo la seguridad y eficacia del stent CP desnudo tanto en nifios como en
adultos, 104 pacientes realizaron la intervencion, no se reportaron muerte
intraprocedimiento, eventos adversos graves o intervencion quirtrgica. La disminucion
del gradiente entre los miembros superiores e inferiores fue sostenida a los 2 afios, la
presion arterial y el uso de medicamentos antihipertensivos disminuyo; en 6 pacientes se
desarrollaron aneurismas y se observaron fracturas de stent en 23 pacientes; ninguna
fractura resulto en la pérdida de la integridad del stent, embolizacion del stent, lesion de
la pared adrtica o la reobstruccion. Las reintervenciones ocurrieron en los primeros 2
afios y estan relacionadas con la lesion de la pared aortica temprana y tardia y la
necesidad de una nueva expansion de los stents de pequefio diametro, este estudio
considera al stent CP como tratamiento eficaz en la CoAo (Meadows, Minahan,

McElhinney, McEnaney, & Ringel, 2015).

El estudio COAST Il es un estudio multicéntrico que buscaba analizar la seguridad y
eficacia de stent CP cubierto en pacientes con CoAo como tratamiento o prevencion de
lesiones de la pared; 158 pacientes ingresaron al estudio, con éxito de la implantacion
en todos los pacientes y una tasa baja de complicaciones del 3% asociadas a lesion del
acceso vascular de ingreso, no hubo reintervenciones o muerte dentro de los primeros
30 dias después del tratamiento. La unica complicacion documentada relacionada con la
colocacion del stent fue la cobertura intencional de la arteria subclavia izquierda en un
paciente con un pseudoaneurisma complejo; el gradiente méximo entre la aorta
ascendente y descendente para toda la cohorte disminuyé de 27 mm Hg a 4 mm Hg. En

el seguimiento, el 92% de los pacientes tenian un gradiente entre la extremidad superior
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inferior de menos de 20 mm Hg, en conclusién a los 30 dias es un tratamiento eficaz

para tratar la patologia CoAo complicada.(Taggart et al., 2016).

Con la aplicacion de cirugia endovascular en la CoAo, los intervencionistas han
ganado un nuevo arsenal para tratar esta afeccion. Las intervenciones y reintervenciones
se asocian con bajos riesgos de morbilidad y mortalidad, a medida que la tecnologia
continde evolucionando, se definird més el papel de la cirugia endovascular, lo que
demuestra claramente que este enfoque es dptimo para manejar la mayoria de los

pacientes con CoAo (Galifianes & Krajcer, 2015).

12. Complicaciones

La CoAo aislada tiene mejor evolucion que la que se expresa con lesiones asociadas.
Los recién nacidos con insuficiencia cardiaca tiene muy mal prondstico y una
mortalidad elevada si no se realiza la intervencién en las primeras semanas de vida

(Brotons, 2013).

En los adultos y adolescentes se desarrolla miocardiopatia hipertensiva , el 90% de
los pacientes no tratados fallece antes de los 50 afios, siendo la edad media de muerte
los 35 afios de edad, Las causas de muerte mas frecuente son la insuficiencia cardiaca
(26%), la rotura aodrtica (21%), la endarteritis bacteriana (18%) y la hemorragia

intracraneal (12%) (Morriss MJH, 1998).

La AB en los neonatos presenta una elevada tasa de recurrencias 50% al 60% y de
formacion de aneurismas entre el 5% al 20%, por lo que se prefiere la cirugia. En el
adulto este procedimiento es controvertido; las complicaciones del intervencionismo se
asocian a rotura aguda de la aorta, diseccion aortica, coartacion recurrente (8%),
aneurismas de la arteria femoral y aneurismas de la aorta en entre el 8% y 35% de los
casos. En pacientes adultos con HTA residual puede desarrollarse ACV de forma tardia,

endocarditis, y embolias limitadas a las extremidades inferiores (Braunwald, 2012).
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Dentro de la principales complicaciones quirurgicas esta la paraplejia por isquemia
peri operatoria de la medula espinal en menos del 1% de los pacientes, la coartacion
residual y los aneurismas en el lugar de reparacion. La tasa de mortalidad temprana es
del 1%, las muertes tardias se asocian a enfermedad coronaria, insuficiencia cardiaca, y

rotura de aneurismas (Brian Griffin, 2013).

Justificacion del Tema

La primera reparacion quirdrgica exitosa de la CoAo se realiz6 a un nifio de 12 afios
en Suecia, por Crawford y Nylin en 1944; seis décadas han transcurrido desde este
acontecimiento, periodo en el cual se han desarrollado y modificado varias técnicas
quirdrgicas para disminuir el riesgo de complicaciones asociadas. La angioplastia con
balon y la colocacion de un stent endovascular son métodos menos invasivos para el
tratamiento de la CoAo en algunos pacientes. Las tasas generales de morbilidad y
mortalidad son bajas para cualquiera de las intervenciones y no estan libres de
resultados adversos ; por lo cual los pacientes deben ser seguidos durante toda su vida
por complicaciones tales como recoartacion, aneurisma aortico, hipertension persistente
y complicaciones relacionadas a defectos cardiacos asociados. Existen pocos estudios
orientados a investigar el momento ideal de la intervencion, la utilidad y los resultados
de los diversos enfoques de tratamiento para la CoAo nativa y recurrente, los cuales
estdn muy influenciados por la anatomia, el tamafio, la edad y el curso clinico del
paciente. Por ello revisaremos y comparamos los resultados del tratamiento tanto en
nifilos como en adultos de las técnicas quirurgicas y endovasculares para reparacion de
la CoAo tanto en la literatura como en la experiencia de casos reportados en nuestra

institucion.



38
Objetivos
1. Objetivo General
Comparar la eficacia y seguridad del tratamiento con angioplastia con baldn, stent y
cirugia en pacientes pediatricos y adultos con coartacion de aorta nativa y recurrente de

acuerdo a la evidencia.

2. Objetivo Especifico
-Realizar un analisis de las complicaciones de las diferentes técnicas de tratamientos

de la CoAo en relacién a la edad del paciente.

-Definir cudl es la mejor técnicas de acuerdo a la edad, condicion clinica del paciente

y lesiones asociadas para disminuir la incidencia de complicaciones.

Metodologia

En esta investigacion se realizd una revision bibliografica durante el periodo
comprendido entre Agosto del 2017 a Enero del 2018 de las principales fuentes y bases
de datos biomédicas: Pubmed, Medline, The Cochrane Library, Lilac y Elsiever. Se han
aceptado los articulos y documentos mas relevantes publicados en los Gltimos afos
desde 1945 hasta la actualidad relacionados con el tema de este estudio. La busqueda ha
sido realizada en inglés y espafiol; palabras utilizadas fueron: Tratamiento, coartacién
de aorta, cardiopatias congénitas, aortic coarctation, angioplasty, angioplasty balloon,
coarctation of the aorta, recurrent, native, surgical, stent, balloon dilatation and

stenting.

Los operadores boléanos utilizados han sido: “AND”, “OR”, “NOT”. Se han
combinado las palabras clave con los conectores para poder encontrar articulos validos
para el trabajo. El conector “NOT” se intentd no utilizar para evitar confusiones en el
buscador de base de datos, el conector “OR” se utilizd juntando las palabras que

significa casi lo mismo, como “angioplasty ballon” y “ballon dilatation”, y el conector
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“AND” se utilizo entre todas las palabras para poder dar una mayor sensibilidad y

especificidad de la busqueda.

1. Criterios de inclusién

Se incluyeron los articulos que cumplen las siguientes condiciones:
-Tipo de Estudio:

El disefio de los articulos incluidos son las revisiones sistematicas, meta-analisis y

estudios publicados posteriormente al afio 1945 escritas en castellano o inglés.
-Tipo de Participantes:
Nifios (de 0 meses a 17 afios de edad).
Adultos (mayores de 17 afios de edad).
Ambos sexos

Estos subgrupos deben incluir pacientes con coartacion aortica nativa, sintomaticos
(insuficiencia cardiaca congestiva, hipertension o ambas) 0 no, con o sin cardiopatias

asociadas, que cumplieron criterios para angioplastia con baldn, stent y/o cirugia.
-Tipo de Intervencion:

Los tratamientos realizados comprenderian la angioplastia con bal6n, stent
endovascular y la cirugia (reseccion y anastomosis termino-terminal, aortoplastia con
flap de subclavia, aortoplastia con parche protésico, interposicion de tubo protésico

bypass extranatomico).
-Tipo de Resultados:

Primarios: Morbimortalidad y mortalidad
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Secundarios: Hipertension, complicacion de la pared aortica (recoartacion, aneurisma

y diseccion); otras complicaciones (cardiovasculares: accidente cerebrovascular,
embolia periférica y lesion de la arteria de acceso, complicaciones técnicas: migracion

del stent, rotura del globo, sutura dehiscencia, paraplejia).

2. Criterios de Exclusion

-Se excluyeron articulos con técnicas experimentales y en animales.

-Estudios que incluian pacientes con Arteritis conocida o no.

-Articulos que revisen solo el tratamiento médico como método de curacion.

Ademas se seleccionaron dos pacientes tratados en el  Servicio de Cardiologia del
Hospital Universitario de la Universidad Abierta Interamericana de la ciudad de Buenos

Aires entre el periodo 2013- 2015.

Resultados
Se realiz6 la busqueda de los articulos de acuerdo a los pardmetro descrito dentro de
los criterios de inclusion, 22 articulos fueron tomados preliminarmente de los cuales

tres articulos han sido revisados para este trabajo de investigacion.

Un estudio denominado “Comparacion aleatorizada a largo plazo de la
angioplastia con balén y la cirugia para la coartacion de aortica nativa en la
infancia” , fue publicado por Cowley en el afio 2005 ; tenia como proposito comparar
los resultados a largo plazo de la cirugia con la angioplastia con balon para el
tratamiento de la coartacion aortica nativa , los pacientes tenian entre 3 y 10 afios de
edad al momento de la reparacion de la CoAo ; 36 pacientes fueron evaluados
inicialmente , 21 (11 BA, 10 cirugia) regresaron para el seguimiento denominado
Grupo | (G1), se tomaron datos de la historia clinica mas reciente para los pacientes

que no se contactaron Yy se los llamo Grupo 2 (G2). El periodo de valoracion desde el
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procedimiento fue de 10.6 + 4.7 afios el grupo BA y de 11.3 + 3.7 afios el grupo de

cirugia.

En la evaluacion ningun no existio diferencia significativa de edad entre los
pacientes sometidos a cirugia y AB (20.6 afios vs 18,6 afios), peso y tiempo desde la
intervencion, ningdn sujeto del G1 tomaba medicacion antihipertensiva , los valores de
presion arterial en reposo ;el rendimiento en el ejercicio fueron estadisticamente no
significativas para ambas estrategias, pero existi6 mayor diferencia en la presion
arterial entre las piernas derecha e izquierda con el ejercicio entre sujetos AB (22
mmHg vs 8 mmHg) posiblemente por lesion de la arteria femoral, el analisis de
resonancia magnética del arco adrtico no fue significativo en ambos grupos , la relacion
del didmetro aortico en el sitio de la intervencion inicial con el didmetro de la aorta en el
diafragma fue de 0,9 £ 0,3 para el grupo AB y de 0,9 £+ 0,2 para el grupo quirargico

(P=NS).

Las reintervenciones no fueron significativas para ambos grupos; de los 20 sujetos
inicialmente tratados con AB, 3 fueron reintervenidos con AB y 3 necesitaron otra
cirugia (2 para una reseccion de aneurisma). Dos de los pacientes con tratamiento
quirargico necesitaron una AB, 1 de ellos luego regresé para una nueva cirugia. Hubo
una mayor incidencia de formaciéon de aneurismas AB 35% versus cirugia 0%. En 4
sujetos se desarrollaron aneurismas temprano con una media de 1.03 afios y en 3 sujetos
se detectaron méas de 5 afios después de la intervencion inicia, solo el 50% de los
pacientes tratados con AB se mantuvo libre de formar aneurismas (Cowley et al., 2005)
. Este estudio hizo una aleatorizacion al azar de los tratamientos a investigar , el autor
concluye que la AB tiene mayor incidencia de formacion de aneurismas, reestenosis y
mayor diferencial de presiones entre los brazos y piernas durante el ejercicio , por lo
cual la cirugia seria el tratamiento indicado en este rango de edad, ademas puede haber

asociacion a obstrucciones de la arteria femoral; sin embargo es un estudio donde solo
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se evallan 36 paciente y solo 21 realizaron la reevaluacion final , recomendandose

traslocarlo a un estudio multicéntrico con mayor nimero de sujetos.

Los estudios que comparen la cirugia con el intervencionismo como tratamiento de la
CoAo son escasos , un metanalisis de articulos publicados entre 1995 — 2005 fue
publicado en el Journal of the American College of Cardiology 2006, la publicacion
“Los resultados de la terapia con catéter comparada con la reparacion quirurgica
de la coartacion aortica en adultos” , se revisO 16 informes con 633 pacientes
sometidos a tratamiento endovascular,, con una edad media de 22 afios, un gradiente
sistélico méximo promedio de 47 mm Hg y un seguimiento a 36 meses .La morbilidad
asociada con el procedimiento de colocacion de stent varié de 0% a 20% (media 9%) y
fue mayor para la angioplastia en el rango del 14% al 24% (media 19%) , la terapia
combinada intercurrio con una morbilidad entre el 17% al 22% (media 19%) .La
angioplastia se asocié con mas complicaciones que la colocacion primaria de stent; las
mas comunes en ambos grupos fueron la formacion de aneurismas traumaticos en el

sitio del despliegue del balon / stent y la diseccion aortica.

El tratamiento quirdrgico para la CoAo en poblaciones adultas similares se reviso en
7 publicaciones con 213 pacientes, la edad media fue de 37 afios, con un gradiente
sistélico pico promedio de 62 mm Hg mayor que el grupo endovascular; con un
seguimiento de 7,5 afios. La morbilidad asociada con los procedimientos quirirgicos
vario de 0% a 25% (promedio 11%), y las complicaciones mas comunes fueron
hemorragia y lesion recurrente del nervio laringeo, todos los estudios revisados
informaron muerte. Esta revision demuestra que la morbilidad en el stent primario tuvo
menor riesgo de complicaciones, la cirugia tuvo un riesgo ligeramente mayor y la

angioplastia aislada tuvo un riesgo significativamente mayor.
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Las tasas de reestenosis para el stent variaron entre 0% a 25% (11%), para
angioplastia 8% a 22% (15%) y el uso de ambas terapias fueron 11% a 36% (21 %),
respectivamente. Esto condujo a intervenciones repetidas en los grupos, las
reintervenciones mas comunes fueron angioplastias repetidas para estenosis recurrentes,
colocacion adicional de stent para migraciones o disecciones, y derivacion a cirugia

para reparacion de aneurisma traumatico.

En los pacientes sometidos a cirugia, las tasas de reestenosis variaron entre 0% y 9%
(2%), el riesgo de reestenosis después del stent y la angioplastia en comparacion con la
cirugia fue mayor. Las intervenciones repetidas fueron necesarias en solo el 0.3% de los

pacientes de cirugia en comparacién con el tratamiento endovascular.

La colocacion de stent condujo a una cura de la hipertension en 18% a 88% (61%), y
la cirugia en el 13% a 76% (64%) de los pacientes. Finalmente Carr concluye que el
tratamiento endovascular en el paciente adulto con coartacion adrtica nativa tiene una
morbilidad similar pero no menor que la cirugia, la mejoria inmediata en la hipertensién
y la morbilidad fueron similares en todos los grupos. La terapia quirtrgica se asocio a
un riesgo muy bajo de reestenosis , mientras que la terapia endovascular tuvo una

incidencia mucho més alta y la necesidad de intervenciones repetidas(Carr, 2006).

En 2011, el Consorcio de Estudios de Intervenciones Cardiovasculares Congénitas
del Colegio Estadounidense de Cardiologia publica un estudio multicéntrico,
observacional ,prospectivo, no aleatorizado realizado entre Junio del 2002 y Julio del
2009 , denominado “ Comparacion entre la cirugia , el stent y la angioplastia con
balon en el tratamiento de la coartaciéon aortica” ; en 350 pacientes de 36
instituciones , >10kg , nifios y adultos . Evalud la seguridad y eficacia del tratamiento
quirdrgico, stent y angioplastia con balén de la coartacién nativa post intervencion y en

el seguimiento a corto y mediano plazo mediante parametros clinicos y/o imagenes.
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Postintervencion, los tres tratamientos mostraron una disminucién significativa en el
ULG con un punto de corte entre 10 y 15 mm Hg. Se observé una diferencia
significativa entre los grupos stent y BA (p = 0.032). Con un gradiente corte de 10 mm
Hg, el stent fue superior al BA (p = 0,005) y discretamente superior a la cirugia. En el
analisis de la edad y el peso, el grupo de stent se mantuvo superior a la AB con un
gradiente mas bajo (p = 0,008), sin diferencias entre el stent y la cirugia. El gradiente
sistélico medido por hemodinamica pos intervencion fue significativamente mayor en el
grupo AB que en el grupo con stent (p <0,001). Las mediciones del segmento coartado
aumentaron significativamente tanto en el grupo AB como en el grupo con stent

después de la intervencion, sin embargo, el porcentaje fue mayor en el grupo con stent.

Las complicaciones en el grupo AB se relacionaron principalmente con la lesion de
la pared adrtica; la cirugia y el AB tenian una mayor probabilidad complicaciones que el
grupo con stent (p <0.001). Las complicaciones quirargicas incluyeron lesién espinal (n
= 1), fibrilacion auricular posoperatoria sostenida (n = 2), hipertension postoperatoria
severa (n = 2), derrame pleural prolongado (n = 3), paralisis de las cuerdas vocales (n =
1) y paresia facial izquierda con recuperacién completa. EI grupo con stent presentd 1
paciente con hematoma femoral y 3 pacientes realizaron migracion del stent durante el
procedimiento. Cuando se compar6 el riesgo de todas las complicaciones entre los
brazos de tratamiento, el stent fue méas seguro que AB (odds ratio [OR]: 5,72; intervalo
de confianza del 95%: 1,59 a 20,52; p = 0,008) y cirugia (OR: 11,23; 95 intervalo de

confianza%: 3,66 a 34,51; p <0,001); no se reportaron muertes en ninguno de los grupos

Forbes en el seguimiento de los pacientes a corto plazo (3 y 18 meses), evalu6 a 125
pacientes con stent, 37 AB y 52 pacientes quirargicos; de estos, el 78%, el 75% vy el
50% realizaron un control por imagenes. No existieron diferencias significativas en la
regresion de la presion arterial sistolica a sus valores normales en los grupos de

tratamiento, aunque el grupo AB tenia menor porcentaje de disminucion de la presion
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arterial. Los grupo stent y cirugia tenian méas probabilidades de tomar medicamentos
antihipertensivos que los pacientes AB (p <0,019). Se observo una ventaja significativa
del stent y la cirugia sobre el grupo AB con un ULG <10 (p <0,001) y <15 mm Hg (p =

0,004).

En el seguimiento por imagenes a corto plazo el aumento del diametro aortico fue
mayor en los pacientes quirargicos que en los AB (p = 0,015), la relacion Coartacion:
didmetro adrtico > 0,60 fue similar entre los grupos. La lesion de la pared adrtica fue
mayor en el grupo AB que en el grupo con stent (21,4% vs. 3,1%; p = 0,004), en el
grupo stent se debido a la formacion de aneurismas con localizacion proximal al stent y
se los traté con un stent cubierto. Se observaron aneurismas quirdrgicos con el colgajo
subclavio y las técnicas de onlay de parche y tendieron a ser difusos .El grupo con stent
fue significativamente menos propenso a sufrir una lesion de la pared aortica que el AB
(OR: 0,08; intervalo de confianza del 95%: 0,02 a 0,39; p = 0,002), sin diferencias

observadas entre los grupos quirdrgico y stent.

Las reestenosis se observaron con la misma frecuencia en los 3 grupos de
tratamiento, la AB tuvo mayor porcentaje en el seguimiento a corto plazo. Las
restenosis leves del stent se evidencio en 2 pacientes y fueron secundarias al retroceso
del stent (stents EV3) y otro paciente presento reestenosis moderada secundaria a la

fractura del stent (stent Génesis XD).

En el seguimiento intermedio entre 18 y 60 meses desde el procedimiento inicial; no
hubo diferencias significativas en la hipertensién en reposo entre los grupos, el grupo de
AB presento mayor tendencia a la HTA, no hubo diferencias significativas en la ULG
media entre los 3 grupos de tratamiento, aunque cuando se us6 un punto de corte de 10

mm Hg, el grupo quirtrgico mostré una ventaja sobre la AB (p = 0,030).
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El diametro aortico en pacientes quirdrgicos fue significativamente mas alto que en

el grupo AB y stent (p = 0,011), sin diferencias en el porcentaje de coartacion:
Proporcion del diametro > 0,60 entre los 3 grupos. Los aneurismas fueron mas
frecuentes en pacientes con AB (p <0,001). Se requirio reintervencion debido a la

formacion de aneurismas en un paciente del grupo stent.

Las reintervenciones se realizaron en 54 pacientes con una media de 1,7 afios
después del procedimiento inicial. Se clasificaron en anticipadas cuando se realizaron
debido a un abordaje por etapas o secundario al crecimiento somatico del paciente, y no
anticipadas las cuales se dieron por reobstruccion, sin que se observaran diferencias
entre los grupos, la razén principal para la reintervencion no anticipada en el grupo de
stent fue secundaria a la proliferacion neointimal en 6 pacientes y la fractura de stent
(stent Génesis XD) en 2 pacientes. La necesidad de reintervencion tanto en el grupo AB
como en el grupo quirdrgico fue secundaria a la cicatrizacion recurrente en el sitio de

coartacion, y la mayoria se tratd con colocacién de stent.

Se realiz6 un andlisis de subgrupos de los pacientes de 6 a 12 afios, el ULG medido
después del procedimiento se mantuvo significativamente mas bajo en el grupo stent y
los pacientes quirdrgicos en comparacion con los pacientes AB (p = 0,050). La tasa
global de complicaciones agudas fue significativamente mayor en AB y pacientes
quirargicos (p = 0,035). En el seguimiento a corto plazo, el grupo quirtrgico se
mantuvo superior en el lograr un ULG inferior en comparacion con el grupo AB (p =
0,004). El stent y la reparacion quirdrgica continuaron mostrando un mayor porcentaje
de pacientes con presion arterial normal en comparacion con los pacientes AB. Las tasas
de complicaciones del seguimiento a corto plazo se mantuvieron mas bajas en el grupo
de stent frente al grupo AB. No se observaron diferencias estadisticamente significativas
en las tasas de complicaciones de seguimiento a corto plazo entre el grupo AB versus el

grupo quirdrgico o entre el grupo con stent versus el grupo quirargico. No hubo
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correlacion entre la edad y el uso de medicacion antihipertensiva observada en este

analisis de subgrupos (Forbes et al., 2011).

Finalmente este estudio concluye que los pacientes tratados con stent tienen
complicaciones (2.3%) menos graves que el grupo AB (9.8%) y cirugia (8.1%), el grupo
stent requiri6 menos estancia hospitalaria respecto al grupo quirdrgico (2,4 frente a 6,4
dias, p<0,001) aunque con mayor intervenciones planificadas atribuibles al crecimiento
somatico y la intervencion por etapas; en el corto y mediano plazo el brazo stent y
cirugia presentaron mejores resultados hemodinamicos comparados con el brazo AB.
Estos resultados dan a la intervencion endovascular con colacién de stent como un
método eficaz comparable con la cirugia argumentando el uso de esta técnica en la

CoAo.

Presentacion de Casos

Caso N° 1 - 13/06/2013

Paciente de sexo femenino de 51 afios de edad, con un peso de 57 kg y talla de 1,60
mts, superficie corporal de 1,5 m2. Con medicacion habitual: Ranitidina 300mg cada 8
horas, atenolol 50 mg cada 12 horas, amlodipino 10 mg cada 12 horas, losartan 100 mg
cada 24 horas, espirinolactona 50 mg cada 24 horas y acenocumarol 2mg cada 24 horas.

No hébitos tdxicos ni alergias medicamentosas conocidas.
Antecedentes patoldgicos personales:
-Hipertension arterial refractaria.

-Sincopes a repeticion con diagnostico de estenosis aortica severa con los siguientes
estudios: Ecocardiograma 09/04/2013: Valvula aortica probablemente bicuspide,
estenosis valvular aortica de grado moderado a severo, insuficiencia aortica moderada e

hipertréfica concentrica del VI. Ecocardiograma Transesofagico 23/04/2013: Valvula
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aortica bicuspide, enfermedad adrtica (estenosis severa e insuficiencia moderada) a

predominio de estenosis adrtica severa e hipertrofia del ventriculo izquierdo.

-13/05/2013: Reemplazo valvular adrtico con protesis mecanica St Jude N° 19 con un
tiempo de clampleo de 45 minutos y un tiempo de bomba de 60 minutos, durante la
internacion intercurre con hipertension arterial la cual es manejada con nitroglicerina con
respuesta positiva al tratamiento, evoluciona hemodinamicamente estable y se decide el alta

médica con recomendaciones de evaluacion para hipertension arterial secundaria.

-29/05/2013: Derrame pericardico severo con signos de taponamiento cardiaco
drenado mediante cirugia (600ml), la paciente intercurre con derrame pleural durante su

estadia; durante la internacion se realizan los siguientes estudios:

Ecocardiograma: Derrame pericardico severo con compromiso hemodinamico del
ventriculo derecho, protesis mecanica en posicidn aortica con apertura conservada y

leak periprotésico adrtico con insuficiencia aortica moderada.

WIS

aspital Waivarsitan’

Figura 5 Caso N° 1: Coartacién Aortica Severa. Fuente Servicio de Hemodinamica del HUAI
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Aortograma: Insuficiencia aortica severa, dilatacion de la aorta ascendente,
importante desarrollo de los troncos supraadrticos con gran circulacion colateral hacia la
aorta toracica descendente, compatible con coartacion de aorta distal al nacimiento de la
arteria subclavia izquierda, con un minimo pasaje hacia la aorta distal se califica como

coartacion aortica severa (Figura 5).

Tomografia de térax: La cual evidencia derrame pleural bilateral.

Se decide ademas realizar Angiotac adrtico con reconstruccion 3D para evaluacion

del tratamiento de la Coartacion Aortica pero la paciente solicita el alta médica.

Motivo de consulta:

Paciente que ingresa por presentar disnea en CF Il — Il en plan de reparacién de

coartacion de aorta mediante tratamiento percutaneo.

Exploracion fisica

Tension arterial: Miembro superior derecho 145/75 mmHg, miembro superior
izquierdo 170/70, miembro inferior derecho 90/60 mmHg, miembro inferior izquierdo
80/60 mmHg, frecuencia cardiaca 72 Ipm, frecuencia respiratoria 24 respiraciones por
minuto (rpm), temperatura 36,3° C. Presenta palidez generalizada, ingurgitacion yugular
2/3, a la auscultacion pulmonar se valora hipoventilacion en ambas bases pulmonares y
murmullo vesicular disminuido. La exploracion cardioldgica revela ruidos cardiacos
hipofonéticos y soplo sistélico en foco aortico; se palpa disminucién de pulsos
periféricos en miembros inferiores. No se encontraron hallazgos en la exploracion

abdominal. No tenfa edemas en miembros inferiores.

ECG: Ritmo sinusal, FC 72 Ipm, PR 200 mseg, Eje +20, QRS 80 mseg, T (-) DlIl,

DIll, AVF y de V2 -V6.



50

Laboratorio: Glébulos blancos 5400 mm3, hematocrito 35%, hemoglobina 11 g/dl,
plaquetas 469.000 mm3, glucemia 93 mg/dl, urea 41 mg/dl, creatinina 1,4 mg/dl, TGO
30 UI/L, TGP 36 UI/L BT 0,7 mg/dl, fosfatasa alcalina 315 mg/dl, Na 135 meqg/l, K 4

meq/Il, Cl 102 meg/l, Quick 40%, RIN 1.85, Kptt 30 seg.

Ecocardiograma : DDVI 35 mm , DSVI 23mm , FEY 61%, septum 19 mm, pared
posterior 20 mm , raiz aortica 32 mm , apertura aortica 11 mm, auricula izquierda 23
mm , ventriculo derecho 23 mm , TAPSE 17 mm . Insuficiencia aortica moderada, leak

periprotésico aortico, hipertrofica concéntrica severa de ventriculo izquierdo.

Se realiza el procedimiento por via percutanea, en la figura 6 se observa la
colocacion de una endoprotesis balén expandible CP stent cubierto con PTF (Covered
CP stent) 8 zig x 39mm, en la figura 7 se reporta gradientes preprocedimiento de 80

mmHg, en el postprocedimiento el gradiente fue de 5 mmHg considerandose exitoso.

La paciente se mantiene normotensa con un ultimo registro de TA 125/70 mmHg, sin

intercurrencias posprocedimiento por lo cual se decide el alta.

UAT - Haspital Uiy

Figura 6 Caso N° 1: Colocacién de stent cubierto
Fuente: Servicio de Hemodinamica del HUAI
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El primer control ambulatorio a los 7 dias reporta valores de presién arterial en
miembro superior derecho de 130/80 y miembro superior izquierdo de 130/85, diez dias
después una segunda evaluacion realiza mediciones de miembro superior derecho
140/90 y miembro superior izquierdo de 150/70, con un promedio de presion arterial de

140/90, la medicacion de tratamiento era losartan 25 mg cada 12 horas y acenocumarol

2mg cada 24 horas.
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Figura 7: Reporte de gradientes hemodindmicos pre procedimientos
Fuente: Servicio de Hemodinamica del HUAI

Ademas se realiza un ecocardiograma de control con los siguientes pardmetros:
DDVI 45mm, DSVI 21 mm, FEY 87%, septum 15mm, pared posterior de 17 mm, raiz
aortica 23 mm, auricula izquierda 37 mm, ventriculo derecho 15 mm; el estudio
concluye hipertrofia severa concéntrica del VI, protesis mecanica en posicion aortica
con fuga paravalvular catalogada de grado moderado a severo e insuficiencia mitral

leve.

El 01/10/2013 se decide realizar una segunda intervencion, la paciente es ingresada

a hemodinamica realizandose una reexpancién del stent con un catéter ballon Mullins-X
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16 mm x 4cm , se realiza una primera insuflacion con diametro de 14 mm y una
segunda insuflacion logrando un didmetro final de 16mm considerandose el proceso

exitoso.

Treinta dias después del procedimiento la paciente intercurrente con un accidente
isquémico transitorio, los valores de presion arterial reportados fueron en promedio
140/60, la medicacion de tratamiento indicada fue carvedilol 12,5 mg y enalapril 20 mg

acompariado de atorvastatina 20 mg y acenocumarol 2mg.

A los ochos meses de tratamiento se realiza un ecocardiograma de control que
reporta DDVI 47mm , DSVI 19 mm , FEY 72%, septum 15mm , pared posterior de 15
mm , raiz aortica 26 mm , apertura aortica 17mm, auricula izquierda 16 cm2 , ventriculo
derecho 25 mm, TAPSE 18 ; el estudio concluye: Hipertrofia severa concéntrica del V1,
insuficiencia aortica moderada a severa a partir de jet periprotésico , insuficiencia mitral
Jinsuficiencia tricispide leve que permite estimar una PSVD 41 mmHg y disfuncién

diastolica leve.

De lo expuesto se expone la historia clinica de una paciente adulta con reemplazo
mecanica de valvula adrtica en el contexto de valvula adrtica biclspide, asociada a
coartacion de aorta no diagnosticada al momento de la intervencién, con una evolucién
desfavorable a partir de las intercurrencias de la cirugia y del tratamiento endovascular,

sin resolucion de la hipertension arterial luego del tratamiento de la coartacion.

Caso N° 2- 19/02/2015

Paciente de sexo masculino de 55 afios de edad, con un peso de 75 kg y talla de 1,74
mts, superficie corporal de 1,9 m2. Con medicacion habitual: Valsartdn 80 mg cada 24
horas, carvedilol 12.5mg cada 12 hora, espirinolactona 25 mg cada 24 horas. No habitos

toxicos ni alergias medicamentosas conocidas.
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Factores de riesgo cardiovascular: Hipertension arterial.

Antecedentes patoldgicos familiares: Madre con CoAo.

Antecedentes personales:

-Reparacion quirurgica de CoAo a los 17 afios.

-Recoartacion aortica tratada por via endovascular con stent (2013).

-Aneurisma de aorta toracica (2013).

Motivo de consulta:

Paciente que ingresa para realizar procedimiento programado por via endovascular
de la recoartacion aortica previamente tratada con un CP forrado y colocacion de una

endoprétesis en aorta toracica descendente.

Exploracion fisica

Tension arterial: Miembro superior derecho 160/90 mmHg, miembro superior
izquierdo 160/70, miembro inferior derecho 90/60 mmHg, miembro inferior izquierdo
70/60 mmHg, frecuencia cardiaca 75 Ipm, frecuencia respiratoria 20 respiraciones por
minuto (rpm), temperatura 36.2 C. La exploracion cardioldgica revela ruidos cardiacos
normofonéticos y soplo sistolico de intensidad 3/6 localizado en foco aortico y apex; se
palpa disminucion de pulsos periféricos en miembros inferiores. No se encontraron
hallazgos en la exploracién abdominal ni pulmonar. No tenia edemas en miembros

inferiores.

ECG: En la figura 8 observamos el electrocardiograma con los siguientes
parametros: Ritmo sinusal, FC 75 Ipm, PR 160 mseg, QRS 80 mseg, Eje -30, ST

isonivelado, QS en DIl y AVF, BCRD, HVI por indice de Sokolow y Cornell.
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Figura 8: Electrocardiograma de ingreso
Fuente: Servicio de Cardiologia del HUAI

Laboratorio: Glébulos blancos 8500 mm3, hematocrito 30%, hemoglobina 10.2
g/dl, plaquetas 198.000 mm3, glucemia 121 mg/dl, urea 22 mg/dl, creatinina 1 mg/dl,

Na 138 meg/l, K 3.6 meqg/l, CPK 66 u/l, Quick 55%, Kptt 44 seg, RIN 1.75.

Procedimiento: Se realiza angioplastia con balén del CP con insuflaciones de
catéter balon Numed-X 25.0 mm x 40 mm en dos ocasiones lograndose didmetros de 22
mm y 25 mm respectivamente, posteriormente se coloca un CP stent cubierto con PTF
(Covered CP stent 8 zig x 45mm) . Ademas se coloca una endoprotesis Zenith TX2 de
acero inoxidable y dacrén con fijacion proximal con ganchos en aorta toracica

descendente, ambos procedimientos sin complicaciones y con éxito.

Luego del procedimiento el paciente se mantiene normotenso con la medicacion
antihipertensiva, con valores de presion arterial de 125/65 y pulsos periféricos

simétricos, se decide el egreso a las 72 horas con el siguiente tratamiento: Losartan 100
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mg cada 24 horas, carvedilol 12.5/6.25 mg cada 12 hora, espirinolactona 25 mg cada

24 horas, aspirina 100 mg cada 24 horas y clopidrogel 75m cada 24 horas.

Discusion
La asociacion de CoAo con véalvula bicuspide se encuentra entre el 55 % y 85% de
los casos , si esta arteriopatia no es corregida en la infancia los pacientes tiene una
sobrevida menor a 35 afios , solo el 20% sobrevive hasta los 50 afios., los pacientes
adultos con circulacion colateral tienen un gradiente de presion que pueden ser
minimo o nulo, si esta patologia no es tratada tiene una tasa alta de mortalidad causada

por la insuficiencia cardiaca sobre todo en pacientes mayores de 30 afios.

Crafoord hace 60 afios realizo la primera correccion quirdrgica en pacientes con
CoAo , tiempo en el cuél no se ha determinado el mejor abordaje quirdrgico para el
tratamiento para la CoAo asociadas a otras patologias cardiacas , sobretodo en paciente
adultos que desarrollen insuficiencia cardiaca ; varias técnicas para el manejo de estos
pacientes han sido descritos , en una solo intervencion con esternotomia media con
reemplazo valvular y un injerto de derivacién extraanatomico de aorta ascendente a
descendente , otra opcién incluye una reparacion en dos etapas con esternotomia media
para el reemplazo valvular y toracotomia izquierda para el tratamiento de la CoAo sin
requerimiento de circulacién extracorpérea para esta Ultima ; y la intervencién
percutdnea de la CoAo seguida del reemplazo valvular cuando este indicado
(Ramnarine, 2005). Las lesiones que deben corregirse primero, el momento quirdrgico y
la técnica se han convertido en todo un dilema. La mayoria de los cirujanos realiza
primero la correccion de la CoAo antes que el reemplazo valvular aortico , debido a que
hay un mayor riesgo de hipoperfusion renal cuando la valvula aortica es corregida antes
que la CoAo, a esto se suma la anticoagulacion y los posibles efectos hipertensivo como

la rotura de aneurismas. Pero se debe recordar que el flujo coronario es principalmente
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diastdlico y cuando existe insuficiencia aortica este se encuentra disminuido, lo cual no
ocurre en la coartacion aortica; cuando estas coexisten el flujo diastolico coronario es
casi normal, una correccién primaria de la CoAo terminaria en disfuncion ventricular
izquierda. Se ha propuesto un nuevo enfoque de tratamiento en este grupo, tratando la
valvula aortica primero y en una segunda intervencion la CoAo durante la misma

estadia hospitalaria (Rufilanchas et al., 1977).

En nuestro primer caso , la primera etapa de reparacion del defecto cardiaco
representa una estenosis aortica severa asociada a insuficiencia adrtica moderada en el
contexto de una paciente con insuficiencia cardiaca ,valvula aortica bicispide y CoAo,
con desarrollo de hipertrofia ventricular severa ; la reparacion inicial en una primera
etapa de la CoAo causaria la disminucion de las resistencias vascular finalizando en
una mayor isquemia global e insuficiencia ventricular izquierda, razén por lo cual
abordar primero el defecto cardiaco asociado Yy luego la CoAo se considera prudente,
quedando a discusion el nimero de intervenciones. En el 2013, se repararon seis
patologias valvulares aorticas con signos de insuficiencia cardiaca, en una primera etapa
y la coartacion aortica en la segunda ; sin intercurrencias en el perioperatorio y la
hospitalizacién (Ugur et al., 2013) La reparacion por etapas permite la recuperacion del
miocardio y la redistribucion del flujo sanguineo coronario durante el intervalo entre las
dos intervenciones. El abordaje endovascular de nuestro primer caso se realiz6 con
colocacion de un stent cubierto a los 60 dias del reemplazo valvular, la reparacion
endovascular de la CoAo nativa en el adulto tienen una morbilidad similar pero no
menor que la cirugia, la mejoria inmediata en la hipertension y la morbilidad son
similares en ambas y se ha demostrado que la terapia endovascular tuvo una incidencia
mucho maés alta de reestenosis y la necesidad de intervenciones repetidas. En general
este abordaje hibrido de dos etapas con una estrategia de reemplazo valvular inicial, no

ideal, es una opcidén segura en términos de morbilidad y mortalidad para pero hay que
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esperar resultados de series mayores, un tratamiento hibrido en un solo procedimiento

se hubiera considerado.

Los pacientes adultos con coartacion adrtica y enfermedad cardiaca que requieren
cirugia representan una entidad rara, para la cual es necesario un abordaje
individualizado. Sin embargo, un enfoque simultaneo usando una derivacion adrtica
ofrece varias ventajas. Se puede realizar a través de una esternotomia media
simultdneamente con otros procedimientos cardiacos que ofrecen una disminucién
definitiva e inmediata de la resistencia arterial. Ademas, puede se realizara sin extender
considerablemente los tiempos del procedimiento y no aumenta el riesgo operatorio.
Los resultados operativos y clinicos a largo plazo son excelentes, y por lo tanto, se este
enfoque como el procedimiento de eleccion para pacientes con coartacion aortica y

enfermedades cardiacas adicionales.(Reents, Froehner, Diegeler, & Urbanski, 2012).

El caso nimero dos representa a un varén adulto con antecedentes de reparacion
quirargica de CoAo a los 17 afios , que posteriormente presento reestenosis  con
colocacion de un stent CP desnudo, a los 55 afios requiere una intervencion asociada

una nueva reestenosis del stent y un aneurisma en aorta descendente.

Los hijos de madres con antecedentes de CoAo tienen el 4% de presentar esta
patologia; como sucede en nuestro caso .En pacientes mayores las complicaciones de la
reparacion quirargica son mas comunes y perjudiciales, asociadas a una morbilidad
temprana que incluye hipertension paraddjica, paréalisis recurrente izquierda del nervio
laringeo, lesion del nervio frénico y robo subclavio. La paraplejia debida a la isquemia
de la médula espinal y la arteritis mesentérica con infarto intestinal son complicaciones
poco frecuentes. La recoartacion es una complicacion importante a largo plazo que

resulta del crecimiento inadecuado de la pared aortica en el sitio de reparacion cuando
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se realiza la cirugia antes de que la aorta alcance el tamafio adulto, con una tasa similar

entre las diferentes técnicas quirurgicas (Suradi & Hijazi, 2015).

El tratamiento de la CoAo durante la adolescencia sigue siendo un dilema. Los
pacientes adultos sometidos a cirugia presentan tasas de reestenosis entre 0% y 9% y
del 11% para el stent (Carr, 2006). En mayores de 18 kg la angioplastia con balén o
stent cubierto es una opcion terapéutica con una tasa de reestenosis del 4%. La cirugia
y el tratamiento endovascular tienen como complicacién tardia la formacion de
aneurismas , se han reportados en el 5% de los casos para la cirugia y menos del 5%
para el stent , en el seguimiento a largo plazo el abordaje endovascular con stent al igual
que la cirugia demuestran ser eficaz en la normalizacion de la presion arterial (Harris et

al., 2014).

En nuestro caso tratar la recoartacion con implantacion de stent ha demostrado ser
eficaz en un primer periodo , Las reintervenciones ocurren generalmente en los
primeros 2 afios y se relacionan a una lesion de la pared adrtica con requerimiento una
nueva expansion de los stents de pequefio diametro, el uso del stent CP es considerado
ideal para este tipo de pacientes (Ringel, Gauvreau, Moses, & Jenkins, 2012). El estudio
COAST Il analizo la seguridad y eficacia de stent CP cubierto en pacientes con algln
grado de lesion de la pared, reportdndose una tasa de complicaciones del 3% asociadas
a lesion del acceso vascular de ingreso, no hubo reintervenciones o muerte dentro de los
primeros 30 dias después del tratamiento catalogandose optima como para tratar la

patologia CoAo complicada.(Taggart et al., 2016).

Se ha publicado que los adultos que se sometieron a tratamiento endovascular tenian
una buena supervivencia libre de reoperacién a los 10 afios (89%), con un seguimiento

de 82 + 5 meses, que es bastante largo en comparacion con otros trabajos. El dispositivo



59

ideal probablemente ain no existe, se espera que los avances permitan tratar pacientes

con una anatomia mas compleja con un enfoque endovascular (Noly et al., 2017).

Conclusiones
Las CoAo se presenta como como una entidad con diversas formas clinicas ,
el diagnostico tardio de la CoAo puede llevar a graves complicaciones si esta
patologia no es detectada a tiempo, aumentando la morbimorbilidad del
tratamiento , la asociacion de esta enfermedad a valvula aortica biclspide
debe estar presente en todos los casos y ser buscada por los medios

diagnosticos disponibles.

El tratamiento de la CoAo asociada a defecto cardiaco requiere de la
valoracion hemodinamica del pacientes, el tratamiento hibrido en pacientes
con insuficiencia cardiaca ha demostrado ser eficaz, en nuestro reporte de
caso debido al diagnostico tardio de la CoAo el uso del tratamiento

endovascular fue lo adecuado.

Tratar la CoAo en un paciente adolescente depende del grupo quirtrgico y de
las valvulopatias asociadas; anexado el riesgo de complicaciones a largo y
corto plazo, el analisis revela menor tasa de intercurrencias al ser tratadas con

un stent cubierto en esta etapa de vida.

El seguimiento de los pacientes tratados debe ser realizado durante toda vida,
evaluandose parametros hemodinamicos y de imagenes periodicamente segun
corresponda, con el objetivo de detectar posibles complicaciones de la pared

de la aorta como aneurisma, recoartaciones o disecciones.
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La hipertension arterial en los pacientes adultos tratados de CoAo no ha
demostrado normalizacion en ninguno de los casos expuesto, en el analisis de
la literatura de este trabajo un gran porcentaje de esta poblacion requerira de

medicacion antihipertensiva de por vida.

La revision de la literatura nos permite concluir que no existe un tratamiento
un tratamiento Unico y eficaz que permita la curacion definitiva y evite sus

complicaciones al corto, mediano y largo plazo.

La reparacién quirdrgica en paciente no elegible para el tratamiento
endovascular proporciona buenos resultados, los centros hospitalarios que
manejan esta patologia deberian proponer un enfoque multimodal para

proporcionar la estrategia méas apropiada.

En conclusion, la coartacion adrtica en adultos es una enfermedad compleja que
necesita manejo multimodal en un centro especializado dedicado. La mayoria de
los pacientes adultos con coartacidon aortica pueden tratarse con éxito con un
enfoque endovascular. La reparacion quirdrgica, con toracotomia izquierda,
bypass cardiopulmonar y paro circulatorio hipotérmico también proporciona
buenos resultados en pacientes que no son elegibles para la via endovascular. Por
lo tanto, los centros que participan en el cuidado de esta compleja patologia
deberian ser capaces de proponer un enfoque multimodal para proporcionar la

estrategia mas apropiada.
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