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ABSTRACT

Introduction: coarctation of the aorta is defined as a narrowing of the aortic lumen, usually located near the remnant
of the ductus arteriosus and below the origin of the left subclavian artery, hence referred to as juxtaductal coarctation.
Objective: to describe the clinical evolution of a case of aortic coarctation diagnosed in the Pediatric Cardiology Clinic
of the “Pepe Portilla” Pediatric Hospital, Pinar del Rio.

Case presentation: a one-year-old male patient from San Juan y Martinez was evaluated in the pediatric cardiology
clinic due to prenatal clinical history and physical findings suggestive of aortic coarctation. The diagnosis was
confirmed by postnatal echocardiography. The patient underwent surgical treatment consisting of resection and end-to-
end anastomosis of the aorta, with a favorable postoperative outcome.

Conclusions: aortic coarctation is a congenital heart defect that requires early diagnosis and treatment. Management

involves long-term clinical follow-up throughout the patient’s life, even after surgical correction.

Keywords: Aortic Coarctation; Pediatrics; Clinical Echocardiography.

RESUMEN

Introduccion: la coartacion de la aorta es definida como la estrechez del lumen adrtico que ocurre cerca del remanente
del conducto arterioso y por debajo de la arteria subclavia izquierda, llamada coartacion yuxtaductal por su localizacion.
Objetivo: describir la evolucion de un caso con coartacion de la aorta diagnosticado en la consulta de Cardiologia
Pediatrica del Hospital Pediatrico Pepe Portilla de Pinar del Rio.

Reporte de caso: paciente masculino de 1 afio de edad, procedente de San Juan y Martinez, evaluado en consulta de
cardiologia pediatrica con historia clinica prenatal y examen fisico sugestivo de coartacion de la aorta, diagnostico que
se corrobora con la realizacion de Eco posnatal. Fue sometido a tratamiento quirtrgico con reseccion y anastomosis
término terminal de la aorta, con evolucion favorable.

Conclusiones: la coartacién de la aorta es una cardiopatia congénita que requiere la realizacion de diagnostico y
tratamiento precoces. Dicha entidad precisa un seguimiento clinico prolongado durante toda la vida del paciente, ain

después de su correccion.
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INTRODUCCION

La coartacion de aorta es definida como la estrechez del lumen adrtico que ocurre cerca del remanente del conducto arterioso y
por debajo de la arteria subclavia izquierda, llamada coartacion yuxtaductal por su localizacion.”) Esta fue descrita por Morgagni
en 1760.?

La coartacion de aorta se considera una enfermedad que provoca obstruccion al flujo sanguineo de salida desde las camaras
cardiacas izquierdas, esto produce un aumento en la poscarga ventricular izquierda. De no ser rectificado el defecto adrtico, se
desarrollara hipertrofia ventricular izquierda como mecanismo compensatorio, para vencer la resistencia causada por la obstruccion a
nivel de la aorta. El incremento en la poscarga de camaras cardiacas izquierdas y la presion de gradiente sobre el sitio de obstruccion,
provocan un patron de flujo adrtico anormal.V

La coartacion de aorta puede presentarse como una lesion solitaria, aunque existen estudios que plantean que mas del 70 % de los
casos se asocian a valvulas adrticas bicuspides.** También se pueden encontrar la estenosis subadrtica, el arco aortico hipoplasico,
anormalidades de la valvula mitral, ducto arterioso permeable, defectos septales atriales y ventriculares. La lesion extracardiaca
asociada mas importante es el aneurisma cerebral, con una frecuencia aproximada de 2,5 a 10 %.547

A nivel internacional la coartacion de aorta tiene una prevalencia de 3 a 4 por cada 10000 nacimientos vivos, predominando
en el sexo masculino. Esta representa entre el 5-8 % del total de las cardiopatias congénitas. Sin tratamiento la mayor parte de los
pacientes con coartacion de aorta fallecen antes de los 50 aflos, y una parte importante de estos antes de los 10 afios de vida a causa
de falla cardiaca. Se presenta con mayor frecuencia en el sexo femenino asociado al Sindrome de Turner en aproximadamente entre
el 4-17 %.®

En Cuba, la cifra de nifios con afectacion cardiaca se aproxima a los 1440 casos anuales, y de ellas, 350 son complejas, con
tratamiento dificil y mal pronostico, por lo que la incidencia es de 7-8 por 10 000 nacidos vivos, pudiendo llegar hasta 14 por 10 000
nacidos vivos, dependiendo de las cardiopatias incluidas y del periodo analizado.®

En estudios realizados en varias provincias del pais se describe un predominio de las cardiopatias congénitas dentro de los
defectos congénitos.'?

La coartacion de aorta se localiza con mayor frecuencia opuesta a la insercion del ducto arterioso permeable (yuxtaductal), aunque
puede encontrarse proximal (preductal) o distal (posductal). Existen tres teorias sobre su patogénesis: el desarrollo embriogénico
anormal, un flujo sanguineo intrauterino reducido a través de la aorta, causando un subdesarrollo aodrtico y presencia de tejido
aberrante del ducto arterioso en la pared de la aorta toracica fetal.®)

Investigaciones sefialan la existencia de genes con un papel importante en la embriogénesis cardiaca y en la vasculogénesis,
que podrian estar relacionados en el desarrollo de la coartacion de aorta. Ademas, existen sindromes fenotipicos asociados a la
coartacion de aorta, como sindrome de Turner, PHACE, DiGeorge, Noonan y velocardiofacial.()

Esta anomalia congénita puede presentarse a cualquier edad, sin embargo, la mayoria realiza su debut durante la infancia. Si
aparece durante el periodo neonatal es mas severa; mientras que en la nifiez y la etapa adulta los casos son de menor severidad.
Puede manifestarse como coartacion de aorta critica y coartacion de aorta asintomatica. En la coartacion de aorta critica, durante los
dos primeros meses de vida se observan sintomas severos, que sin tratamiento pueden llevar a la muerte; en la asintomatica, el rasgo
principal es la aparicion tardia de hipertension en las extremidades superiores.)

En el periodo neonatal, posterior al cierre del ducto arterioso, la coartacion de aorta severa provocara hipoperfusion por debajo
del nivel del defecto, asi como disfuncion renal y acidosis metabolica. Ademas, puede asociar un aumento en la poscarga del
ventriculo izquierdo, y generar falla cardiaca.")

Los signos positivos de la coartacion de aorta son: ausencia, retraso o disminucion de los pulsos femorales, un gradiente de
presion arterial brazo-pierna en posicion supina mayor a 20mm Hg y un murmullo sistolico debido al rapido flujo sanguineo a través
de la coartacion de aorta, o asociado a otras lesiones cardiacas. La medicion de la presion arterial debe incluir ambos miembros
superiores, ya que ante la presencia de una arteria subclavia derecha aberrante y/o un arco adrtico hipoplasico, puede llevar a un
gradiente de presion erroneo.V

Pasado el periodo neonatal, las manifestaciones clinicas varian segtin la localizacion y grado de severidad de la coartacion de
aorta, de la extension de la circulacion colateral y de si presenta una cardiopatia congénita asociada. Los sintomas pueden estar
ausentes en el caso de un paciente con desarrollo de circulacion colateral, estos vasos se originan de la arteria toracica interna, arteria
subclavia, tronco tirocervical, arterias vertebrales y espinales anteriores, los cuales suplen el flujo sanguineo a la aorta descendente.
El hallazgo clasico en los pacientes adultos que no han sido diagnosticados con coartacion de aorta es la hipertension arterial (HTA).
Ademas, pueden presentar aneurismas intracraneales, hipertrofia del ventriculo izquierdo y falla cardiaca congestiva.®”

Debido a la importancia de las manifestaciones clinicas de la coartacion de aorta, durante los dos primeros meses de vida, el
objetivo de esta ponencia es describir la evolucion de un caso con coartacion de aorta diagnosticado en la consulta de Cardiologia
Pediatrica del Hospital Pediatrico Pepe Portilla de Pinar del Rio.

REPORTE DE CASO
Paciente masculino de 1 afio de edad, procedente del municipio San Juan y Martinez de Pinar del Rio, hijo de madre adolescente.
Los antecedentes patologicos familiares resultaron negativos.

Historia prenatal:
A las 24 semanas de gestacion se realizo el Eco fetal correspondiente, estudio que mostrd en vista de Mediastino Superior (tres

vasos traquea) presentaba la aorta y la cava superior derecha de similar calibre por lo que sospechando una posible coartacion
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adrtica se valoro en el Cardiocentro William Soler. Los estudios realizados en este centro mostraron una aorta y cava de iguales
dimensiones, sin otros hallazgos, por lo que se descarta el diagnostico inicial.

Historia posnatal

Recién nacido producto a un parto fisiologico a las 38,6 semanas de gestacion, con un peso al nacer de 3450 gramos, sin
complicaciones perinatales, por lo cual es dado de alta del hospital alos 4 dias de nacer. En ese momento no se le realizo ecocardiografia
posnatal. El nifio llega a consulta de Cardiologia pediatrica a los dos meses de edad, asintomatico, por preocupaciéon materna ante la
orientacion prenatal de realizar ecocardiografia posnatal para descartar el diagnostico ofrecido durante periodo gestacional.

Examen fisico

Frecuencia cardiaca de 162 latidos por minuto. Soplo continuo en borde esternal izquierdo de intensidad II-III / VI audible
sobretodo en foco pulmonar. Pulsos periféricos radiales saltones. Pulsos periféricos femorales y pedios disminuidos. Tension arterial
de 125/90 mmhg en miembros superiores. Higado que sobrepasaba el reborde costal en 4cm.

Exdmenes complementarios

El electrocardiograma mostr6 presencia de un eje cardiaco normal, signos inespecificos de repolarizacion ventricular, signos de
crecimiento e hipertrofia de cavidades izquierdas y taquicardia sinusal (154 latidos por minuto).

En la ecocardiograma se constatd Situs solitus, concordancia auriculo- ventricular y ventriculo arterial. Remodelacion del
ventriculo izquierdo (forma esférica) con tabique interventricular que abomba a cavidades derechas y funcion de eyeccion ventriculo
izquierdo de 52 (disminuido). Estas alteraciones muestran signos de insuficiencia cardiaca. Flujo continuo en aorta abdominal.
Gradiente en Itsmo adrtico de 90 mmhg (Coartacion Aortica severa) circunscrita a porcion del Itsmo. Persistencia del Conducto
Arterioso de 3,5 mm de longitud y gradiente en TAP de 21mmhg (figura 1).

Figura 1. Resultados de la ecocardiografia

Resultados de laboratorio:

TGP: 124 u/l

TGO: 82 w1

Hto 0,34 Vol %
Creatinina: 70 mmol/l

Se comenzo tratamiento con Espironolactona (2mg /kg/ dia), Furosemida (1 mg / kg/dia), Digoxina (6 microgramos / kg / dia),
Enalapril (0,3 mg /kg /dia). Se indicd remision inmediata a Cardiocentro William Soler para correccion quirtirgica de urgencia.

Teniendo en cuenta que es un lactante menor de tres meses se indico tratamiento quirtirgico realizandose reseccion término-
terminal (cirugia tradicional) donde se corta la seccion circunscrita de la aorta y se anastomosa los extremos resultantes. Se realizo
ademas ligadura del ductus Arterioso.

Posterior a la cirugia se realiza hasta el momento seguimiento clinico y ecocardiografico cada dos meses en consulta de
Cardiologia pediatrica observandose con especial atencion parametros como: tension arterial, pulsos periféricos, presencia de
taquicardia y gradiente posquirurgico.

El paciente ha tenido una evolucion satisfactoria. En aras de cumplir con la obligacion de respetar las decisiones autonomas del
paciente la informacion que se presenta fue publicada bajo el consentimiento informado de sus padres.

DISCUSION
Alrevisar la bibliografia predominan los estudios relacionados con revisiones bibliograficas acerca de la coartacion de aorta! 2343
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y estudios epidemioldgicos de las malformaciones cardiovasculares. ©

Los resultados del estudio son concordantes con los de la literatura internacional en cuanto al predominio en el sexo masculino
en el 58 % de los casos y las edades de presentacion, con un mayor porcentaje en el primer mes de vida.®

La investigacion coincide con la tendencia nacional y mundial sobre la importancia del diagndstico prenatal en la reduccion de
la mortalidad y morbilidad neonatal. Este diagnostico precoz se realiza mediante el ultrasonido prenatal.”

Varios autores sefialan que, ante la presencia de hallazgos compatibles con anormalidades en el corazon fetal, o con factores de
riesgo familiares, estas gestantes deben ser remitidas a un centro especializado para la realizacion de un Ecocardiograma (Eco) fetal
y su debido seguimiento posnatal. A pesar del tamizaje prenatal, el diagnostico de coartacion de aorta continua siendo un reto, ya
que menos de un tercio de los casos son detectados mediante este método.*1?

En correspondencia con estas investigaciones el estudio por imagen de eleccion para el diagnostico de la coartacion de aorta
en el paciente pediatrico es el Eco transtoracico, que permite evaluar la lesion aortica y su severidad, asi como la presencia de
defectos cardiacos asociados. A pesar de que este estudio proporciona imagenes precisas de la aorta, existen limitaciones porque
la visualizacion de la coartacion de aorta se puede ver limitada por la pobre ventana actstica, con un valor limitado para valorar
estructuras extracardiacas y circulacion colateral, ademas de ser un procedimiento invasivo.©®!!?

Al respecto Dijkema sefiala que cuando el eco transtoracico no proporciona informacion suficiente para realizar el diagndstico,
se prefiere la utilizacion de la tomografia axial computarizada (TAC) o la resonancia magnética (RM), las cuales proveen detalles
anatomicos precisos del sitio de la coartacion. Sin embargo, en el paciente pediatrico se prefiere el uso de la RM sobre la TAC, ya
que esta ultima expone al paciente a radiacion ionizante. ©

En relacion al tratamiento se concuerda con Bolafos que sin intervencion el desenlace de los pacientes con coartacion de aorta
es desfavorable, ya que podrian presentar secuelas como: falla cardiaca congestiva, endocarditis, ruptura aodrtica y hemorragia
cerebrovascular en etapas de edad mas avanzada.

El referido autor sefiala que existen opciones terapéuticas disponibles, como la intervencion quirtrgica y la transcatéter. Se
prefiere la intervencion en edades tempranas, ya que se asocia con un menor riesgo de presentar hipertension arterial, formacion de
aneurismas y una menor mortalidad. Sin embargo, en cuanto a la intervencion temprana debe de tomarse en cuenta el alto riesgo de
reestenosis y reintervencion. ¥

La reparacion quirargica es el tratamiento de eleccion en la poblacion pediatrica, la técnica utilizada dependera de la edad del
paciente y de la anatomia del arco aodrtico. En neonatos y nifios con coartacion de aorta discreta, el método de preferencia es la
anastomosis termino-terminal extendida, descrita por primera vez por Crafoord y Nylin en 1945. @

Para niflos mayores de 3 a 6 meses de vida, la angioplastia con balon es utilizada preferiblemente, por el alto riesgo de recoartacion
de la aorta en pacientes de menor edad. Puede ser empleada como método paliativo en neonatos de alto riesgo, con la finalidad de
estabilizar su condicion para una posterior correccion definitiva. La angioplastia con balén es la técnica de preferencia en los casos
de coartacion de aorta recurrente.

Por otra parte, estudios abordan como complicaciones a largo plazo la formacion de estenosis y de aneurismas. ¥

De todo lo anterior se concluye que la coartacion de la aorta es una cardiopatia congénita que requiere realizar diagndstico y
tratamiento precoces. Dicha entidad precisa un seguimiento clinico prolongado durante toda la vida del paciente, aun después de su
correccion.
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