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Resumen

La coartacién de aorta (CoAo) es una cardiopatia congénita caracterizada por un estrechamiento de la aorta des-
cendente distal al origen de la arteria subclavia izquierda, lo que determina una obstruccién al flujo sanguineo. Es
imperativo realizar un diagndstico precoz y tratamiento oportuno para evitar complicaciones y la muerte en algunos
casos.

Se describen las caracteristicas clinicas y anatémicas, asi como el tratamiento y la evolucién en nifios menores de 15
anos asistidos en un hospital pediatrico de referencia de Uruguay.

Palabras clave COARTACION DE AORTA.

Coarctation of the aorta in pediatrics: clinical characteristics of children

and adolescents treated at the Pereira Rossell Hospital Center

Summary

Coarctation of the aorta (CoAo) is a congenital heart disease characterized by a narrowing of the descending aorta
distal to the origin of the left subclavian artery, which determines an obstruction to blood flow. It is imperative to
make an early diagnosis and timely treatment to avoid complications and death in some cases.

The clinical and anatomical characteristics are described, as well as the treatment and evolution in children under
15 years of age attended in a reference pediatric hospital in Uruguay.

Key words: COARCTATION OF THE AORTA.

Coarctacao da aorta em pediatria: caracteristicas clinicas de criancas e

adolescentes atendidos no Centro Hospitalar Pereira Rossell

Resumo

A coarctagio da aorta (CoAo) é uma doenga cardiaca congénita caracterizada por estreitamento da aorta descendente
distal a origem da artéria subclavia esquerda, o que determina uma obstrucéo ao fluxo sanguineo. B imperativo fazer
um diagnéstico precoce e tratamento oportuno para evitar complicagdes e morte em alguns casos.

Sao descritas as caracteristicas clinicas e anatomicas, bem como o tratamento e a evolu¢do em criangas menores de
15 anos atendidas em um hospital pediatrico de referéncia no Uruguai.

Palavras-chave COARCTACAO DA AORTA.
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Introduccion

A nivel mundial, la prevalencia de cardiopatias
congéntitas es muy variable, con cifras que esti-
man entre 0,5y 9 casos cada 1.000 recién nacidos
vivos. Considerando que nacen 135 millones de
nifios al afo, se estima que 1,3 millones de ellos
son portadores de cardiopatias congénitas @. La
coartacion de aorta (CoAo) corresponde al 6-8% de
dichas cardiopatias congénitas *?.

Se caracteriza por un estrechamiento de la aorta
descendente distal al origen de la arteria subcla-
via izquierda, lo que determina una obstruccién al
flujo sanguineo. Hay un engrosamiento de la capa
media adrtica e hiperplasia de la intima distal al
origen de dicha arteria, de longitud variable. Ante
la sospecha clinica, la confirmaciéon diagnostica
suele realizarse mediante el ecocardiagrama Do-
ppler, que permite también definir la severidad. Se
describen diferentes grados de necrosis quistica en
la capa media arterial, que se incrementa con la
edad®.

De acuerdo con su relacion espacial con el ductus
arterioso, la CoAo se clasifica en preductal, ductal
y posductal®,

Puede presentarse aislada o asociada a otras
anomalias congénitas cardiovasculares o extracar-
diovasculares, entre ellas: anomalias de la valvula
adrtica (15-85% valvula adrtica bicuspide), defec-
tos septales interventriculares (30-55%), hipoplasia
del arco adrtico distal, sindrome de Shone. Con me-
nor frecuencia se asocia con comunicacion intera-
trial (CIA), anomalias de la valvula mitral, defectos
de la tabicacién auriculoventricular, transposiciéon
de grandes arterias (TGA), origen andémalo de la
arteria subclavia derecha, fibroelastosis endocar-
dica o truncus arterioso. En el 20% de los pacientes
se presenta como lesién Unica.

Se puede asociar con aneurismas de arterias ce-
rebrales. Como consecuencia de esta asociacion le-
sional, el 13% de los pacientes presentan hemorra-
gias intracraneales en la evolucién. La CoAo puede
estar presente en el sindrome de Turner (15-36%),
sindrome de Down y sindrome de Williams“9.

En la evolucién de la CoAo se puede constatar
hipertensién arterial (HTA), dilatacién de la aorta
ascendente, recoartacién, arterioesclerosis prima-
ria prematura, enfermedad coronaria temprana.
Esto determina un aumento de la morbimortalidad
y una menor expectativa de vida ain luego de su
correccion®,

El diagnéstico de CoAo se sospecha por la clini-
ca, variable segun la edad del paciente. La precoci-
dad y la severidad de las manifestaciones clinicas
dependen principalmente del tipo anatémico ©¢9.

Clasicamente se describen dos grupos de acuer-
do con la edad de presentacion®5®:

1. Clinicamente evidente en el recién nacido.
Constituye en general una situaciéon de gravedad.
Al cerrarse el ductus, se produce una falla hemo-
dindmica progresiva que puede evolucionar a la
muerte®6810,

2. Clinicamente evidente en la etapa del nifio es-
colar o en la adolescencia. La aparicién y gravedad
de la sintomatologia estan estrechamente relacio-
nadas con el desarrollo de la circulacién colateral
dirigida a compensar el compromiso del flujo distal
a la obstruccién. Los pacientes pueden presentar-
se en un abanico clinico amplio, con formas asin-
tomaticas, desarrollo de HTA, sintomas y signos
de mala tolerancia al ejercicio u otros sintomas
cardiovasculares. El hallazgo de un gradiente de
presién arterial sist6lica de 20 mmHg o més entre
miembros superiores e inferiores es una constante.

La confirmacién del diagnéstico se realiza con
base en la presencia de sintomas y signos clinicos
orientadores y el ecocardiograma Doppler, que
permite también evaluar la severidad de la CoAo.
La tomografia computada con reconstruccion tri-
dimensional y la resonancia nuclear magnética
tienen indicaciones precisas.

Sujeta a su evolucién natural, sin mediar trata-
miento, la CoAo es una entidad de mal prondstico,
con una mortalidad de 25, 50, 75 y 92% a los 20,
30, 46 y 60 anos, respectivamente ©. La media de
sobrevida es de 34 anos®. El 20% de los pacientes
son asintomaticos en la vida adulta®. La hipopla-
sia segmentaria de la aorta y la presencia de otras
anomalias congénitas son de peor prondstico®+ 71,

La indicacién del momento y tipo de tratamiento
depende de la forma y la edad de presentacion®.
Los recién nacidos con CoAo critica requieren tra-
tamiento médico inmediato previo a la cirugia, con
el fin de mantener la permeabilidad del ductus.

La decisiéon del tratamiento (cirugia o angio-
plastia) la determina el equipo tratante, segin
la morfologia de la coartacién y su experiencia.
La mayoria de los centros en el mundo opta por
la cirugia en todos los nifios menores de 5 afos.
Los pacientes con CoAo y anatomia favorable (le-
sién circunscrita, centrada con buen sector aértico
proximal y distal, peso mayor o igual a 25 kg) pue-
den someterse a angioplastia con balén y/o coloca-
cién de stent315:16,

La recoartacién es mas frecuente en lactantes
menores de 3 meses, con istmo adrtico menor a la
mitad del tamano de la aorta ascendente, didme-
tro del segmento coartado < 3,5 mm antes de dila-
tarlo y < 6 mm luego de la dilatacién, con gradien-
te residual inmediato mayor de 20 mmHg.

A pesar de ser una cardiopatia congénita pre-
valente y los avances diagndsticos y terapéuticos
sustanciales observados en las ultimas décadas,
en Uruguay no se han documentado series nume-
rosas que permitan caracterizar la poblacién local
de pacientes con CoAo.

Objetivo
Describir las caracteristicas clinicas y anatémicas,
el tipo de tratamiento y la evolucién de los nifios
menores de 15 anos con diagndstico de CoAo asis-
tidos en un hospital pedidtrico de referencia de
Uruguay.
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Material y método

Se realizé un estudio observacional descriptivo y
retrospectivo. Se incluyeron nifios y adolescentes
de 0 a 15 anos con CoAo asistidos en el Centro Hos-
pitalario Pereira Rosell (CHPR), Montevideo (Uru-
guay), en el periodo comprendido entre 1/1/1999 y
31/3/2016.

Se consideraron las siguientes variables:

* Edad en meses y afios.

* Sexo.

* Forma anatémica: preductal, ductal, posductal.
» Hipoplasia del istmo o del arco adrtico.

+ Sintomas y signos clinicos que orientaron al diag-
nostico: disminucién o ausencia de pulsos femora-
les, mayor perfusiéon y saturacién de oxigeno en
miembros superiores comparado con los inferiores
(diferencia de saturacién > 3% en miembros supe-
riores respecto a los miembros inferiores), HTA
con presion arterial sistélica en miembros superio-
res > 20 mmHg por encima de la de los miembros
inferiores, soplo sistdlico eyectivo en borde ester-
nal superior izquierdo y base con irradiacién inte-
rescapular izquierda.

* Repercusién hemodinamica y signos de insuficien-
cia cardiaca: polipnea, fatiga, sudoracién o signos de
shock cardiogénico (hipoperfusion e hipotensién ar-
terial).

» Tratamiento: quirurgico o por angioplastia.

* Mortalidad.

* Recoartacion.

Definicién de caso

El diagnéstico de CoAo se realiza mediante la pre-
sencia de sintomas y signos clinicos orientadores:
disminucién o ausencia de pulsos femorales, ma-
yor perfusién y saturacién de oxigeno en miembros
superiores comparado con los inferiores (diferen-
cia de saturacién > 3%), HTA (gradiente de pre-
sién arterial sistdlica entre miembros superiores e
inferiores > 20 mmHg), soplo sistdlico eyectivo en
borde esternal superior izquierdo y base con irra-
diacién interescapular izquierda; confirmandose
a través de ecocardiograma Doppler y/o angiogra-
fia®6®, Criterios ecocardiograficos: en el Doppler
color se consider6 la presencia de un flujo de alta
velocidad a nivel de la estenosis adrtica, y con el
Doppler continuo, que permite estimar los gra-
dientes tensionales, se considerd que un gradiente
medio mayor de 20 mmHg era compatible con el
diagnoéstico de CoAo, asi como también un flujo an-
terégrado de alta velocidad que se continuaba en
la didstole (“rampa diastélica”), lo que confirma el
diagnoéstico y define la severidad de la estenosis. El
hallazgo mas significativo con el modo pulsado era
el hallazgo de un retraso de la onda de pulso y una
prolongacién del flujo anterégrado en didstole en
la aorta abdominal®?”.

Se considerd que existia recoartacién en presen-
cia de obstruccién adrtica con un gradiente supe-
rior a 20 mmHg en el sitio de la reparacién. Los
signos ecocardiograficos de recoartaciéon fueron:

prolongacién diastélica de la onda de flujo, estre-
chamiento de un sector del arco adrtico que gene-
raba un gradiente pre y poscoartaciéon, pulsatilidad
de la aorta abdominal disminuida o ausente®579,

Fuente de datos

Se utilizaron historias clinicas, exdmenes paracli-
nicos, descripciones operatorias de los registros en
la policlinica de Cardiologia, en la historia clinica
del CHPR y del Instituto de Cardiologia Integral
ICI).

El analisis estadistico se establecié con base en
distribucién de frecuencias, medidas de resumen y
pruebas de significancia estadistica, considerando
estadisticamente significativo un valor de p < 0,05.
Esta investigacién fue aprobada por el Comité de
Etica del CHPR.

Resultados

Se analizaron 40 casos: 57,5 % de sexo masculino
(n = 23) y 42,5% de sexo femenino (n = 17). Se-
guimiento: media 88,6 meses, mediana 49 meses,
moda 203 meses.

Los pacientes se dividieron en dos grupos eta-
rios: menores de un afo (grupo 1, n = 34) y mayo-
res a un ano al diagnéstico (grupo 2, n = 6). A su
vez, los pacientes del grupo 1 se dividieron en un
subgrupo 1 A, con diagnéstico en el primer mes de
vida (n = 24) y un subgrupo 1 B, cuyo diagnoéstico
se confirm6 entre el primer mes y el primer afio de
edad (n = 10, tabla 1).

El nimero de pacientes del subgrupo 1 A (24/40)
corresponde al 60% de los pacientes, el subgrupo 1
B (10/40) corresponde a un 25% y el grupo 2 (6/40)
corresponde al 15% del total de pacientes.

La forma preductal se observé en el 55% de los
casos (n = 22), en el 62% de los del grupo 1 (n = 21)
y en el 16,7% del grupo 2 (n = 1).

La forma ductal se observé en el 35% de los casos
(n =14), en el 32% de los del grupo 1 (n = 11) y en
el 50% del grupo 2 (n = 3, tabla 2).

E156% (n = 19) de los pacientes del grupo 1y el
33% de los del grupo 2 (n = 2) presentaron hipopla-
sia del istmo y/o del arco aértico.

La repercusién hemodindmica (insuficiencia
cardiaca, shock) fue la manifestacién predominan-
te en el grupo 1 (74% vs. 33% en el grupo 2, p =
0,01, tabla 3), mientras que lo mas frecuente en
el grupo 2 fue la presencia de hallazgos al examen
clinico, como soplo, ausencia de pulsos, diferencial
de presién arterial > 20 mmHg, HTA (67% vs. 12%
en el grupo 1).

El shock se presenté en el 15% del subgrupo 1 (n
= 5), mientras que en el grupo 2 no hubo ningin
caso.

En el analisis de subgrupos, tanto el subgrupo
1 A como el 1 B tuvieron la repercusién hemodi-
namica como presentacién més frecuente (67% y
100%, respectivamente).

Otra forma de presentacién fue el hallazgo de
signos orientadores en el examen clinico sin re-
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percusion hemodindmica (soplo o por valoracién
de rutina), en el subgrupo 1 A durante el control
de sindrome de Down o malformaciones asociadas
(17%) y en el subgrupo 1 B durante la internacién
de un lactante por estado de mal convulsivo.

La presencia de signos orientadores al diagndsti-
co (con o sin repercusién hemodindmica) se dio en
el 50% (n = 17) del grupo 1 y en el 83% del grupo 2
(n = 5). En el andlisis de subgrupos, el subgrupo 1
A presenté estos signos en 58% (n = 14), mientras
que se presentaron en 30% del subgrupo 1 B (n =
3).

El tratamiento de eleccién fue cirugia en todos
los casos.

La recoartacién global se observ6 en el 17,5%
(16,7% del subgrupo 1 A, n =4) y 30% del subgrupo
1 B (n = 3), sin presentarse casos en el grupo 2. El
85,7% de las recoartaciones se trataron mediante
angioplastia con baléon (n = 6), mientras que un
caso requirio cirugia.

Durante el seguimiento fallecieron 5 pacientes,
todos ellos del grupo 1, lo que representa una mor-
talidad global de 13% (tabla 4).

Discusion

Los resultados de nuestro estudio son concordan-
tes con los de la literatura internacional en cuanto
al predominio en el sexo masculino (58%)® y las
edades de presentacién, con un mayor porcentaje
en el primer mes de vida® (tabla 1).

Se evidencié una tendencia (p = 0,057) de pre-
dominio de la forma anatémica preductal en el
primer afo de vida (62%), frente a la presentaciéon
de dicha patologia luego de esta edad (17%), como
esta descrito en la literatura®. Pensamos que el
tamanio de la muestra incide en los resultados (ta-
bla 2).

Es de destacar que la repercusiéon hemodinamica
fue la forma de presentaciéon mayoritaria antes del
primer afio (74%) (tabla 3).

Cuando se analiz6 la presencia de signos orien-
tadores al diagndstico (con o sin repercusién hemo-
dindmica), la mayoria de los pacientes mayores de
1 afio (83%) y un 50% de los pacientes menores de
1 ano presentaban dichos signos al momento del
diagnoéstico.

Cuando se discrimind la presencia de signos
orientadores al momento del diagndstico en los pa-
cientes con repercusiéon hemodindamica, un 50% de
los menores de 1 afo lo tenian presente (y el Gnico
caso de 1 afio con repercusién hemodindmica pre-
sentaba signos orientadores).

Por lo tanto, es razonable inferir que en cerca de
la mitad de los casos en menores de 1 afio se podria
haber hecho el diagndstico a través del examen cli-
nico antes de desarrollar la repercusién hemodina-
mica, para anticiparse a la complicacién. Este he-
cho es muy preocupante porque evidencia un claro
déficit en el diagndstico precoz de esta patologia.

El tamafio de la muestra y la ausencia de morta-

lidad durante el seguimiento de los pacientes del
grupo 2 pensamos que explica la ausencia de signi-
ficacién estadistica en la mayor mortalidad en los
pacientes menores de 1 afio (p = 0,42), hecho que
seria concordante con lo publicado en la literatura
internacional®. La explicacién de la mayor morta-
lidad que se ha reportado internacionalmente en
este grupo estd dada porque los pacientes en los
que se diagnostica la CoAo antes del afio de vida
tienen una patologia més severa confirmandose
el diagnostico en pacientes con mayor severidad
clinica, generalmente con repercusién hemodina-
mica de grado variable.

Hay que destacar que el seguimiento promedio
fue de 88,6 meses luego del tratamiento, sin dis-
poner de un andalisis de mortalidad a mas largo
plazo.

Si bien el porcentaje de recoartacién fue mayor
en el grupo 1 que en el grupo 2 (21% sin ningin
caso registrado en el grupo 2), concordante con la
literatura internacional®*®, estos resultados no
alcanzaron significancia estadistica (p = 0,57), lo
que atribuimos al pequefio tamafio muestral. Por
otro lado, la mayoria de los casos (86%) se corrigie-
ron con angioplastia.

Tabla 1. CoAo, distribucién segiin grupos de edad.
Grupo 1: menores de 1 afio. Grupo 2: mayores de 1 afo.

Grupo edad Frec. abs. Porcentaje
1A 24 60%
1B 10 25%
2 6 15%
Total 40 100%

Tabla 2. CoAo, distribucién segtin grupos de edad
(grupo 1: menores de 1 afio; grupo 2: mayores de 1afo)
y tipo anatémico.

Grupo de edad

Tipo anatémico 1A 1B 2

Total

Preductal 16 5 1 22
Ductal 8 3 3 14
Posductal 0 2 2 4
Total 24 10 6 40 P = 0,057 Fisher

(Preductal vs. ductal y
posductal; grupo 1 vs. 2)

Tabla 3. CoAo, distribucidn segtin grupos de edad
(grupo 1: menores de 1 aflo; grupo 2: mayores de 1 afio)
y presencia de repercusion hemodinamica al momento
del diagndstico.

Grupo de edad
Repercusion
hemodindmica 1A 1B 2 Total
Si 15 10 1 26
No 9 0 5 14
Total 24 10 6 40 P =0,01 Fisher

(grupo 1 vs. 2)
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Tabla 4. CoA, distribucion de pacientes fallecidos
segun grupos de edad (grupo 1: menores de 1 afio;
grupo 2: mayores de 1ano) y mortalidad global.

Grupo de edad
Fallece 1A 1B 2 Total
Si 3 2 0 5
No 21 8 6 35
Total 24 10 6 40

P =0,42 Fisher

Conclusiones
Las caracteristicas anatomoclinicas de la pobla-
cién local estudiada son concordantes con lo des-
crito en la literatura internacional: predominio del
sexo masculino, edad de presentacién predomi-
nantemente en el primer mes de vida y forma ana-
témica preductal més frecuente en el primer afno®.

Es de destacar la presencia de un déficit en el
diagnoéstico precoz de la CoAo y la morbimortali-
dad asociada a este hecho, un 50% de los nifios del
grupo 1 presentaban signos orientadores al diag-
néstico, de haberlos constatado y tomado las me-
didas correspondientes, es posible que se hubiera
podido evitar la evolucién a una situacién de extre-
ma gravedad como es el shock.

Con base a nuestros resultados descriptivos po-
demos hacer las siguientes recomendaciones:

* Profundizar en la ensefianza de los signos cli-
nicos que orientan sobre la presencia de una CoAo
tanto a los neonatdlogos como a los pediatras, mé-
dicos generales, médicos de familia y aquellos que
trabajan en urgencia y emergencia.

+ Sistematizar la realizacién del ecocardiogra-
ma prenatal para el diagnéstico de esta patologia
intrattero®?.

* Realizar un registro nacional de los casos de
esta patologia en el Uruguay que posibilite el se-
guimiento a largo plazo y concrecién de acciones de
salud pertinentes y efectivas.

Importancia

La CoAo es una cardiopatia congénita frecuente,
que requiere realizar un diagnostico y tratamiento
precoces. Dicha entidad requiere un seguimiento
clinico prolongado (de por vida), aun tras proceder
a su correccion.
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