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AORTICA: EXPERIENCIA EN EL INSTITUTO NACIONAL DE CARDIOLOGIA
(2010-2021)

1. ANTECEDENTES
1.1 INTRODUCCION

La coartacién de aorta (CoAo) se define como una cardiopatia congénita
comun que consiste en el estrechamiento de cualquier segmento de la aorta,
ocurriendo tipicamente a nivel de la aorta toracica proximal y del istmo adrtico,

ocasionado obstruccién al flujo de sangre hacia el resto del cuerpo. (1)

Existe una variacion importante de acuerdo a la anatomia del segmento
coartado, asi como la severidad de la estenosis, lo cual ocasiona variabilidad en
su patofisiologia, presentacion clinica, tratamiento y pronéstico. El diagndstico y
tratamiento quirurgico de esta enfermedad han tenido un desarrollo importante a
través de los anos, empleandose distintas técnicas diagndstico-terapéuticas, lo
cual ha modificado considerablemente el prondstico y morbilidad posteriores a
su correccion. (1-3)

Una de las complicaciones presentes posteriores a la intervencion de la
CoAo es la recoartacion aortica (reCoAo), cuya incidencia ha sido modificada a
medida que ha evolucionado el tratamiento intervencionista y quirurgico de la
patologia, persistiendo una mayor tasa de presentacion en pacientes llevados a
angioplastia con balon comparados con la reparacion quirurgica, sin embargo,



persiste como una causa importante de morbilidad posterior a la correccion de la
coartacion aodrtica. (4)

En la literatura, la recoartacion aortica, también conocida como obstrucciéon
recurrente del arco aodrtico se define como la presencia de un diferencial clinico
de presion arterial mayor a 20 mmHg, una velocidad maxima en el arco aértico o
sitio de re-estenosis mayor a 2.5 m/s, un gradiente maximo mayor a 20 mmHg
en el arco aodrtico medido por ecocardiografia o un gradiente pico medido por
cateterismo mayor a 20 mmHg.

1.2. HISTORIA DE LA PATOLOGIA

La obstruccion del arco aodrtico mediante coartacion fue descrita por
primera vez por el anatomista italiano Giovanni Morgagni en el siglo XVIII, sin
embargo su diagnéstico y evaluacién clinica fue establecida de forma regular
hasta inicio de los afos treintas. Abbott y colaboradores, en 1928,
documentaron una serie de 200 casos post mortem con diagndstico de
coartacion aodrtica. Posteriormente Reifenstein, Levine y Gross reportaron 104
casos en un periodo de tiempo de 1928 a 1947. (1,5)

La primera intervencion quirurgica para esta condicion fue llevada a cabo
en el ano 1944 por Crafoord y Gross, con una subsecuente evolucidon de la
técnicas quirurgicas incluyendo la aortoplastia con parche subclavio hasta su

evolucion exitosa a la reseccion con anastomosis termino terminal. (8)

En la actualidad, desde la primera intervencién quirurgica para CoA y los
avances significativos en la terapia por cateterismo intervencionista, la historia
natural de esta enfermedad ha cambiado significativamente, alcanzando una
esperanza de vida de 75 afios comparado con 31 afios en la era prequirurgica. .
(7)La edad promedio de muerte previo a su correccidn se conoce gracias a
diversas series post mortem de la enfermedad, las causas de mortalidad se
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atribuyeron a complicaciones de la coartacion adrtica, de las cuales, la
insuficiencia cardiaca representd un 26% de las muertes, a una edad media de
37 afos. La ruptura aortica (21%), la endarteritis bacteriana (18%) y la
hemorragia intracraneal (12%) ocurrieron a una edad media de 25 a 29 afios. En
la actualidad la mortalidad de la patologia oscila entre un 2.6-6% de los casos.
(6-8)

La angioplastia percutanea con balén fue empleada por primera ocasion en
1982 avanzando su intervencion y tratamiento en la ultima década con el uso de
stents endovasculares. (12)

1.3. EPIDEMIOLOGIA

Esta patologia representa el 6 al 8% de las cardiopatias congénitas, siendo
la anomalia congénita mas comunmente encontrada de la aorta toracica, con
una frecuencia estimada de incidencia de cinco a ocho casos por cada 100.000
en la poblacion general. Su prevalencia como forma aislada en México se ha
reportado de 3 por cada 10,000 recién nacidos vivos. (9,10)

Su presentacion se ha descrito con mayor frecuencia en el sexo masculino
con una relacion 1.5:1. (11) (14)

Existen otras alteraciones cardiacas asociadas, entre las mas frecuentes
encontramos a la aorta bivalva, defecto septal ventricular, conducto arterioso
persistente, anormalidades de la valvula mitral, como parte del espectro del
sindrome de corazdén izquierdo hipoplasico, transposicidon de las grandes
arterias, entre otras, siendo la cardiopatia asociada mas frecuente la aorta
bivalva con una prevalencia entre el 45 al 62%. En otros estudios, se ha
reportado que hasta 22% con diagnostico de aorta bivalva se encontré asociada
una coartacion aértica. (11)

Determinar la coexistencia con dicha lesion es importante debido a que
conlleva mayor riesgo de complicaciones aorticas, en un estudio de seguimiento
de 341 pacientes con aorta bivalva y coartacion aértica se demostré un aumento
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del riesgo hasta 7.5 veces para presentar complicaciones del arco aortico, como
insuficiencia adrtica y dilatacién de la aorta ascendente. (10)

Como malformaciones extracardiacas, se ha reportado una relacién directa
entre los aneurismas intracraneanos hasta en 5-10% de los pacientes con
diagndstico de coartacion aodrtica. La mayoria de ellos descritos como
saculaciones pequefas, con bajo riesgo de ruptura espontanea.

Se puede presentar como una anomalia cardiaca aislada usualmente con
presentacion esporadica 0 encontrarse asociada a sindromes genéticos, entre
los que destacan el Sindrome de Williams en 5% de los casos y el sindrome de
Turner con una prevalencia del 18%, asi como otras anomalias como sindromes
congénitos por rubéola, trastornos neurocutaneos hereditarios como la
neurofibromatosis, u otras anomalias vasculares como la arteritis de Takayasu,
entre otros. (2)

Recientemente, se han descritos casos de coartacion aortica y otros
padecimientos del lado izquierdo del corazén, como es el caso del Sindrome de
Corazon lzquierdo Hipoplasico en pacientes con mutaciones en el gen NOTCH1,
las cuales se ha comprobado participan en una transicibn mesenquimatosa
alterada de las células endoteliales, cuya maduracién es un paso importante
para el desarrollo del tracto de salida del ventriculo izquierdo. (2,11)

1.4. EMBRIOLOGIA

Embriolégicamente, la aorta se desarrolla a partir de los arcos faringeos y
su sistema arterial, comenzando su crecimiento a partir de la tercera semana de
gestacion, evolucionando desde un patrén arterial del arco faringeo primordial a
la disposicion arterial final en la octava semana de gestacion. (12)

La aorta ventral primitiva forma el saco adrtico, que dara origen a los arcos
articos y la aorta dorsal primordial dara origen a la aorta descendente.



Existen seis pares de arcos faringeos que contribuyen a la formacién del
arco aértico y sus ramas. La porcion primaria del arco aértico se desarrolla a
partir del cuarto arco faringeo, el tercer y cuarto arco formaran posteriormente
las ramas del arco adrtico y el sexto arco tendra un papel fundamental en el
desarrollo del conducto arterioso, cuyo tejido se incorporara al arco aortico en
etapas posteriores del desarrollo. (2,11)

El origen y explicacion del desarrollo de la coartacién aun no se conoce
plenamente, sin embargo, existen algunas teorias para explicar su formacion.

La primera sostiene que existe un desarrollo embriogénico anormal de la
pared arterial y los vasos, dicha teoria se conoce como “embrionaria”, en la cual
se describe el patron de migracion cefalica anormal en el desarrollo del arco
aortico, con esta premisa, la falta de migracién en sentido cefalico de la arteria
subclavia izquierda se origina en el lugar de la coartacion, lo que da lugar a una
retraccion cuando el ductus se cierra, (13) otros autores sostienen una
perspectiva “hemodinamica” mencionando que dicha estrechez se forma en
consecuencia a un flujo sanguineo fetal reducido a través de la aorta o su
relacion con patologias que generan obstruccion al flujo sanguineo a las
cavidades y estructuras izquierdas durante el desarrollo fetal. (14)

Finalmente, una ultima teoria, también llamada “teoria ductal” explica que
el area de coartacion se desarrolla debido la persistencia de tejido ductal
accesorio o aberrante en la pared adrtica, el cual ocasiona constriccion del
lumen adrtico a nivel del istmo durante la regresion del conducto arterioso
posterior al nacimiento. (13)

1.5. CLASIFICACION Y FISIOPATOLOGIA

De acuerdo a su clasificacion anatomica, el arco adrtico puede dividirse en
tres segmentos: el arco proximal, el cual se encuentra entre el tronco

braquiocefalico y la carétida izquierda; el arco transverso o distal, entre la
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carotida izquierda y la arteria subclavia izquierda y el istmo adrtico que se
encuentra entre la subclavia izquierda y el ligamento arterioso. (22)

La coartacién de la aorta se define como un estrechamiento del lumen
aortico ocasionado por un engrosamiento de su pared media, lo cual traduce una
alteracion histolégica en la pared arterial en el area estrecha y su porcidn
adyacente. (15)

Se ha clasificado anteriormente con base en su relacion con el tejido
ductal, su posicion en el segmento adrtico, su edad a la presentacion, la relacion
con la presencia o ausencia de hipoplasia del arco aédrtico u otros defectos
cardiacos asociados.

La primera clasificacion fue realizada por Bonnet en el afo 1903,
clasificando dicha patologia en una variedad “infantil” o “preductal” y una
variedad “adulta” o “postductal”’, dicha divisibn basada principalmente de
acuerdo a su asociacion con la fisiopatologia y por ende, a su presentacion
clinica. (8)

Posteriormente Van Praagh y colaboradores rechazaron dicha propuesta
con la premisa de que se encontraban ante una clasificacién imprecisa, ya que
la mayor parte de las coartaciones se encontraban en yuxtaposicion al conducto
arterioso.

Finalmente, Amanto y colaboradores, incorporaron el concepto de
hipoplasia del arco adrtico, sin embargo, dicha clasificacion modifica la decision
de intervencion quirurgica. (7,11,16)

1.6. PRESENTACION CLINICA Y HEMODINAMICA

Como se mencioné anteriormente, su fisiopatologia y su presentacion
clinica dependeran del area donde se localice la coartacion, de su grado de
estenosis y la relacidon que guarde con el conducto arterioso.
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En los recién nacidos, en los cuales una gran parte de las coartaciones son
importantes o acompanadas de hipoplasia del arco adrtico, las manifestaciones
clinicas se daran posterior al cierre del conducto arterioso, si esto no ocurre,
pueden cursar asintomaticos, debido a que la circulacion sistémica y la perfusion
seran dependientes de dicha estructura. (8,21)

Posterior al cierre del conducto arterioso, en el contexto de una coartacion
severa, se desarrollan tempranamente signos y sintomas de choque
cardiogénico e hipoperfusion, tales como pulsos femorales y pedios disminuidos,
llenado capilar lento, oligoanuria, acidosis metabdlica, isquemia mesentérica,
entre otros. En este escenario clinico, asegurar la persistencia del flujo a través
del conducto arterioso sera fundamental y vital para mantener el gasto y
perfusidén sistémicos. Ante el escenario de una coartacion critica, es importante
mencionar que el diagndstico durante el periodo de vida neonatal puede
realizarse mediante tamizaje cardioldégico mediante oximetria de pulso en
pacientes con CoAo critica y conducto arterioso permeable. (17)

En nifos mayores, lactantes o escolares, el choque cardiogénico puede
manifestarse, sin embargo, es mucho mas infrecuente. El diagndstico en dicha
situacién, se realiza asociado a hipertensién arterial en extremidades superiores,
soplo sistolico supraesternal, disminucion de los pulsos femorales y un gradiente
diferencial de presion arterial entre extremidades inferiores y superiores. (11, 14)

1.7. DIAGNOSTICO

El diagndstico o sospecha inicial de la patologia debe realizarse
clinicamente, pudiéndonos guiar por un gradiente diferencial de presion entre las
extremidades superiores e inferiores, el cual es usualmente de 20 mmHg,
asociado con aumento de la palpacion del pulso de la arteria radial, debilidad a
la palpacion del pulso femoral. Es importante mencionar, que existen casos raros
y poco frecuentes en los que se presenta un origen anémalo de la arteria
subclavia distal a la coartacion, en estos pacientes, no existira gradiente sistolico
entre la extremidad superior ipsilateral y la extremidad inferior. (2,19)
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La claudicacion intermitente es poco frecuente y se debe a isquemia de las
extremidades inferiores.

A la auscultacion del borde paraesternal izquierdo puede identificarse un
soplo sistolico aspero con irradiacién a la espalda, en algunos casos puede
asociarse a remito palpable en el hueco supraesternal. La auscultacién de un
soplo continuo debera alertar para la busqueda de colaterales arteriales en
pacientes mas grandes, lo cual disminuira las manifestaciones clinicas de
hipoperfusion. (11,16)

En caso de ser detectado en la edad adulta, puede ser encontrado como
hipertension arterial o en casos mas severos, como hemorragia intracraniana
secundario a ruptura de aneurismas cerebrales, falla cardiaca congestiva
secundario a falla ventricular izquierda generada por la hipertrofia progresiva del
ventriculo izquierdo. (19)

A pesar de establecerse un diagndstico presuntivo mediante exploracion
cuidadosa de las manifestaciones de la enfermedad, dicho diagnéstico debe
corroborarse mediante un estudio de imagen; el estudio de imagen de primer
contacto es la radiografia de térax, la cual puede ser normal en muchos casos,
esto dependera de la severidad de la coartacién, en nifios en etapa escolar,
adolescentes y adultos jovenes la imagen clasica es la del signo del numero tres
se puede observar en pacientes con dilatacion pre y post estendtica de la aorta
descendente y la subclavia izquierda. Puede o no existir cardiomegalia a
expensas de hipertrofia ventricular izquierda. (8,11,17)

El muescas costales, conocidas también como Signo de Roesler, se
pueden observar en situaciones particulares asociadas a formacién de
colaterales aortopulmonares con aumento de flujo a través de las arterias
intercostales, es mucho mas frecuente encontrarlas en nifios en etapa escolar.

(11)

Se puede realizar un electrocardiograma en el cual observaremos datos
sugestivos de hipertrofia ventricular izquierda con sobrecarga sistélica.
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La angiografia ha sido el "estandar de oro" para el diagnéstico de la
coartacion aortica, ya que permite definir las caracteristicas anatémicas del arco
aortico asi como la presencia o ausencia de circulacién colateral, permite medir
el gradiente sistdlico pico de forma precisa, sin embargo, este método
diagndstico es invasivo, caro y no aceptado facilmente por algunos pacientes.
(20)

La ecocardiografia transtoracica continua siendo el estudio diagndstico de
eleccion para confirmar el diagndstico de CoAo debido a su utilidad, seguridad y
capacidad para evaluar los parametros hemodinamicos asociados a la
coartacion, asi como evaluacion de la funcién cardiaca y anormalidades
asociadas. La ecocardiografia también es muy valiosa para detectar la
reacoartacion postoperatoria, la formacion de un aneurismas aodrticos, entre
otras complicaciones. (21)

El objetivo principal del estudio radica en el estudio anatoémico vy
caracteristicas del arco aortico asi como la identificacion y severidad de la
coartacion, se debera determinar adecuadamente la anatomia cardiaca
mediante el analisis secuencial segmentario, la evaluacién de los gradientes
mediante evaluacion del flujo a través del arco y evaluacion de la presion
pulmonar u otras anomalias intracardiacas asociadas. (21,22)

Mediante estudio ecocardiografico bidimensional en la ventana
supraesternal e infraclavicular izquierdo y derecho, se podra identificar el arco
aortico en su totalidad, el istmo, conducto arterioso y aorta descendente, es
importante mencionar que estos dos ultimos segmentos pueden ser dificiles de
obtener mediante este método de estudios. Durante el estudio detallado del arco
aortico y sus segmentos se utilizara la modalidad 2D, color, Doppler pulsado y
continuo. (21-24)

En primer lugar, se obtendra la vista de la aorta en plano transversal, con la
aorta ascendente en posicién craneal, permitiendo identificar la aorta
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ascendente y el arco transverso, asi como la ramificacion de los vasos supra
aorticos, en esta vista, se podra caracterizar la lateralizad del arco aoértico y si
existe abarrancia de las arterias subclavias. (25)

Posteriormente, en un plano sagital, se visualizara el eje largo del arco
aortico, permitiendo identificar los segmentos desde la aorta ascendente hasta la
porcién proximal de la aorta descendente, para realizar la medicion de los
didmetros de dichos segmentos, se debe medir desde el borde interior hasta el
borde interior de las imagenes bidimensionales en sistole. (24)

Estas mediciones deben usarse para informar las puntuaciones z ajustadas
por la superficie corporal para determinar el tamafio relativo de los segmentos de
la aorta en comparacion con la poblacién general. (Z Score) (19,21)

Es importante realizar con precisién las mediciones del arco, ya que ello
nos permitira identificar la presencia o ausencia de hipoplasia adrtica, la cual se
define como un tamano del arco proximal equivalente al 60% de la aorta
ascendente, un arco distal equivalente al 50% o un istmo del 40% del tamafio de
la aorta ascendente. Otras definiciones lo clasifican como un diametro interno
del arco transverso menor de 1 mm por cada kilogramo de peso corporal o un Z
Score menor o igual a dos desviaciones estandar para la poblacion normal. (21,
26)

En caso de existir un conducto arterioso persistente debe realizarse la

evaluacion del flujo a través del mismo.

Se identifica posteriormente el area mas estrecha de la aorta obteniéndose
mediciones por ecocardiografia 2D. El analisis del Doppler de onda de pulso y
de onda continua a través del sitio de la coartacidn permite evaluar el patron de
aceleracion con una velocidad sistolica de flujo elevada, seguida de una
desaceleracion gradual durante la diastole. (24)

Mediante el uso de la ecuacion de Bernoulli, se puede medir el gradiente
de presion sistolica maxima a través del sitio de la coartacién. El gradiente de

presion aislado como parametro para definir estrechamiento o estenosis adrtica
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a menudo es inadecuado porque los flujos en en analisis mediante eco doppler
pueden verse afectadas por el gasto cardiaco, la longitud de la lesion, la
presencia de vasos colaterales y la distensibilidad adrtica. En coartaciones
severas, el flujo anterogrado a través del sitio de estenosis puede estar tan
disminuido que en contadas ocasiones no permite la valoracion de la velocidad
del flujo o los gradientes de presién. (26, 27)

En diversos estudios se han identificado otros parametros para valorar
severidad de la coartaciéon aodrtica, entre ellos, se encuentra una velocidad
incrementada del flujo entre la aorta proximal y distal en sistole asi como
persistencia del flujo o altas velocidades durante la diastole ventricular, también
se observa una continuidad del flujo diastolico con pérdida del patrén pulsatil o
un patron alterado en la aorta abdominal. Las velocidades diastdlicas mayores a
1.93 m/s han demostrado correlacién con el indice de coartacion aértica medido
por resonancia magnética. (27)

Es importante mencionar que la valoracion del gradiente sistolico pico de
presién obtenido mediante ecocardiografia ha sido validado como una técnica
confiable de evaluacién similar a un gradiente clinico de presion o la medicién

mediante cateterismo.

Debido a que las alteraciones del arco adrtico pueden formar parte de un
espectro de alteraciones del corazén izquierdo, se deben de descartar otras
malformaciones asociadas en el tracto de salida del ventriculo izquierdo,
incluyendo la valva mitral, alteraciones en la region subvalvular y supravalvular
aorticas, asi como un analisis detallado de la morfologia valvular y su unién con
la aorta proximal mediante el analisis del flujos. (22,26)

Se pueden identificar defectos cardiacos asociados, no relacionados con la
patologia adrtica como defectos interauriculares, interventriculares o alteraciones
del retorno venoso pulmonar.
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Finalmente, se debe realizar la estimacion de la presion media pulmonar,
realizar mediciones para evaluar el tamafo, masa, grosor y diametro ventricular

izquierdo.

Como se menciond anteriormente, a pesar de que la ecocardiografia
cardiaca es generalmente la primera prueba de imagen debido a su facilidad de
uso y a la ausencia de radiacion ionizante, no todos los segmentos de la aorta
pueden evaluarse de manera Optima con esta modalidad por lo cual la
tomografia computada (TC) y/o resonancia magnética (RM) se utilizan
frecuentemente para la planificacion y el seguimiento quirdrgico y post-
quirurgico, estas modalidades diagnosticas pueden proporcionar excelentes
detalles anatomicos, permitiendo la identificacion de defectos cardiacos
asociados, en algunos casos, como en el empleo de RM, se puede realizar
valoracion de la funcion ventricular. (28)

Se ha reportado la existencia de nuevas técnicas de imagen de contraste
de fase, las cuales permiten determinar el gradiente de presion a través del
segmento de coartacion. (28, 33)

Como desventaja, el empleo de radiacion ionizante en el caso de la CT
conlleva a evaluacion detenida considerando en qué momento y en qué
pacientes sera beneficioso exponerse a dicha radiacién durante el seguimiento,
por lo que la RM puede ser una mejor herramienta diagnostica. Sin embargo, el
costo de estas modalidades continua siendo elevado, existen algunas
contraindicaciones para su uso y en algunos paises no se cuenta con el recurso

con amplia facilidad. (4, 8, 28)
1.8 TRATAMIENTO

El tratamiento en el periodo neonatal es fundamental debido a la
presentacion clinica tan severa. En edades posteriores, de no ser tratada la

patologia la sobrevida alcanza la edad adulta temprana con secuelas como falla
cardiaca congestiva, endocarditis, ruptura aortica y hemorragia cerebrovascular.
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En neonatos a nifos menores de 3 meses de edad, la reseccion quirurgica
es la terapéutica de eleccion. Se han descrito diversas técnicas quirurgicas, la
eleccion de cual sera la adecuada depende de la edad y la anatomia del arco
aortico, en la actualidad, la técnica quirurgica de eleccion consiste en la
coartectomia extendida con anastomosis termino terminal mediante toracotomia
lateral, en pacientes mayores con un segmento coartado de mayor longitud
puede realizarse la aortoplastia con parche mediante esternotomia media, sin
embargo, mediante estudios e investigacion continua se ha observado que a
largo plazo la aortoplastia con parche se asocia a mayor riesgo de recoartacion
y otras complicaciones que se mencionaran posteriormente. (18,19)

Evolucién del Tratamiento Quirurgico:

La primera cirugia realizada para dicha patologia fue la realizada en 1944
por Crafoord y Gross via toracotomia lateral, la cual involucraba la reseccién
simple del segmento coartado con posterior anastomosis de los extremos
seccionados, sin embargo, por la importante morbilidad de esta técnica se
desarrollaron nuevas formas de intervencion quirurgica. (21, 29)

Fue desarrollada posteriormente la aortoplastia con parche, la cual consiste
en la ampliacién el segmento coartado mediante uso de material protésico, en
primer lugar, se realiza ligadura y seccion del tejido ductal mediante toracotomia
lateral, se realiza reseccion del segmento coartado, se incide longitudinalmente
a la pared aortica y se sutura un parche protésico en el area de incision para
ampliar dicho segmento. Inicialmente, se utilizO como material protésico el
Woven-Dacron, posteriormente el politetrafluoroetileno (PTFE), sin embargo a
pesar de una disminucién discretamente significativa en la incidencia de
recoartacion, se asocid a mayor formacion de aneurismas, demostrandose
posteriormente que hasta 25% de los casos en los cuales fue empleada dicha
técnica presentaron recurrencia de la estenosis y el 7% deformacién
aneurismatica de dicha porcion aortica. (21)
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La aortoplastia con colgajo de arteria subclavia se describe posteriormente
en 1966 por Waldhausen y Nahrlwold como técnica alternativa para disminuir las
complicaciones previamente identificadas en la ampliacién con parche. En esta
cirugia, se realiza pinzamiento transversal de aorta proximal a la subclavia
izquierda y distal a la coartacion. El abordaje quirurgico es mediante toracotomia
lateral. (18, 20, 21)

Posteriormente se liga y se secciona el conducto arterioso, se liga la arteria
subclavia izquierda y se realiza una incisién a lo largo de su cara inferior hacia el
istmo adrtico a través de la coartacién. Dicho colgajo se pliega y se sutura en el
sitio de incision de la coartacion para generar una ampliacion luminal de la aorta.

En esta técnica la mayor ventaja es el uso de material autdlogo con el
potencial de crecimiento del segmento reparado, sin embargo, las desventajas
reportadas incluyen el compromiso circulatorio del brazo izquierdo pudiendo
evolucionar a isquemia, aneurismas aorticos y la reincidencia de coartacion
hasta un 23%. (29)

La coartectomia extendida con anastomosis término-terminal representa
actualmente la técnica quirurgica elegida en la mayor parte de los centros
quirurgicos, ésta fue descrita por Amato en 1977 y se prefiere actualmente para
tener un mejor manejo del tejido ductal residual asi como otras anomalias
asociadas del arco adrtico como hipoplasia del arco transverso. La recoartacion
se ha reportado hasta un 12-18% de los pacientes con una mortalidad del 7%.
Sin embargo, la incidencia de recoartacion puede aumentar hasta 25% en
pacientes con hipoplasia severa del arco aortico. (29, 35)

La técnica consiste en la realizacion de una toracotomia lateral o
esternotomia media, en una menor proporcion de casos, con reseccion del
segmento coartado y tejido ductal remanente, la incision se realiza a través del
arco proximal con extension al arco transverso para posteriormente realizar la
anastomosis de dicho segmento a la aorta descendente.

Las ventajas de esta reparacion incluyen la reseccion de todo el tejido
ducal, la ampliacién del arco en los casos con hipoplasia importante y el uso de
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tejido autologo que permite el crecimiento de dicho segmento, asi como la
preservacion de la arteria subclavia izquierda. Las desventajas, incluyen una
posible tension de la sutura pudiendo incrementar la morbilidad por sangrado en
el postquirurgico temprano. (31)

Los ultimos estudios realizados han concluido que posterior a la realizacion
de esta técnica la tasa de mortalidad disminuye, asi como las complicaciones
postquirurgicas y una disminucién en la incidencia de recoartacién del 4 al 13%
con un seguimiento hasta 5 a 10 anos.

Sin embargo, a pesar de los avances tecnoldgicos para su diagnéstico,
identificacion temprana de complicaciones y desarrollo de la técnica quirurgica,
su presencia persiste durante el seguimiento clinico. (29, 30)

El manejo de la coartacion aodrtica recurrente a largo plazo es complicada,
especialmente si involucra un segmento largo de la aorta o se encuentra

relacionado a hipoplasia del arco adrtico. (30)

1.9 RECOARTACION AORTICA COMO COMPLICACION POSTERIOR A LA CIRUGIA

Se han estudiado diversas complicaciones asociadas a la correccion
quirurgica de la coartacion de la aorta, afortunadamente, debido a el avance de
las diversas técnicas quirurgicas, la mortalidad posterior a la cirugia para
coartacion aislada es casi inexistente en la mayoria de los centros de amplia
experiencia, sin embargo, persisten algunas otras que aumentan la morbilidad
siendo una de las mas importantes el riesgo de obstruccion recurrente del arco
aortico, se han estudiado diversos factores de riesgo asociados que se
mencionaran posteriormente.

En la actualidad, se sabe que la recoartacién e la aorta es frecuente
después de la reparacion quirurgica primaria en el recién nacido y el lactante
pequefio, de igual forma, la eliminacion inadecuada del tejido ductal, la falta de
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tratamiento de la hipoplasia del arco aortico y la tension de la linea de sutura son
factores importantes en la recidiva temprana. (29,30)

Las técnicas quirurgicas mas relacionadas son la reparacién estandar de
reseccion y anastomosis simple término-terminal, arterioplastia de colgajo

subclavio, y aortoplastia con parche. (36)

Dodge-Khatami, et. Al. Realizaron una revision de 40 anos de pacientes
operados de correccion de coartacion concluyendo que la anastomosis simple
termino terminal y la reparacidon con colgajo subclavio tuvieron la mayor
incidencia de recoartacion, especialmente cuando se asocia con hipoplasia del
arco aortico. Recomendaron que en la actualidad se realice coartectomia
extendida con anastomosis término-terminal para la reparacion de recién
nacidos y lactantes y la aortoplastia con parche de Gore-tex para ninos mayores
de 1 ano, observando una disminucion de la recidiva de estenosis. Finalmente
reportaron que la recurrencia es mucho mas comun en pacientes menores de 30
dias de vida debido a las comorbilidades asociadas. (18,21)

En dicho estudio, posterior a la evaluacion de diversas técnicas quirurgicas,
se presentd recoartacion en el 49% de los casos, una morbilidad no asociada a
re-estenosis del 10%, incluyendo paralisis de cuerdas vocales, hipertension
paraddjica, quilotérax, epilepsia y sangrado intracraneal. Finalmente se reporté
una mortalidad del 2%. El tiempo promedio de recoartacién reportado en el
estudio fue de 2.7 afos. (18-21)

De acuerdo a la literatura, la incidencia de recoartacion posterior a una
coartectomia simple con anastomosis termino terminal se reporta de un 6 a 86%.
Otros reportan un riesgo de recurrencia del 18%, sin embargo, con un universo
de estudio mucho mas reducido. Para otras técnicas como el colgajo de
subclavia y la aortoplastia con parche se reporta una incidencia de 63 y 43%
respectivamente. (29)
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En la actualidad, la mayor parte de pacientes es corregida mediante la
coartectomia extendida con anastomosis término terminal (CETT), la cual, de
acuerdo a la literatura posee un riesgo de recoartacion del 33%. (30)

Dodge, et. Al, describieron que el riesgo de recoartacidbn en pacientes
operados de CETT se ha visto en mayor parte asociado a las caracteristicas de
la sutura, si esta es continua y el tiempo de pinzamiento adrtico cuando éste
excede la primera hora. (18)

Vosschulte, et. Al, (32) reportaron que la técnica mediante aortoplastia con
parche de Goretex presenta una incidencia de recoartacion entre 2-21%, dicho
riesgo incrementa en poblacidon neonatal debido a que en nifios mayores,
permite una diseccién y reseccion mucho mas extensa, preservacion de
colaterales y una anastomosis libre de tension en el sitio de sutura. En los
pacientes en los que se utiliz6 parche de Dacron, se incrementd el riesgo de
aneurisma del parche hasta en 13%, a diferencia del PTFE en 8%

Se observa con mayor frecuencia durante el primer afio de vida o posterior
al primer afio de correccién y de forma excepcional ocurre en el paciente adulto.
(48)

Brouwer et al, (33), sugirieron que el peso del lactante era un predictor de
recoartacion mas importante que la edad por si sola. McElhinney et al (41),
estudiaron el factor del bajo peso (<1.5 kg) como factor de riesgo aislado para
recoartacion aortica,

De igual manera, multiples estudios han reportado tasas de recoartacion
del 17.5%-25% en pacientes sometidos a angioplastia con balén como
procedimiento intervencionista inicial, americano posteriormente correccion
quirurgica. El riesgo de re-estenosis posterior a la primera cirugia vy
procedimiento intervencionista se reporta en un 8% (34)

Se ha definido como recoartacién adrtica o recurrencia de la obstruccion
del arco adrtico como un gradiente de presion arterial mayor a 20 mmHg,
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velocidad pico a través del arco aortico mayor de 3.5 m/s, gradiente maximo de
20 mmHg o medicién a través de cateterismo determinandose un gradiente pico
a pico mayor a 20 mmHg en los primeros 2 a 5 afios postquirdrgicos. Adamson y
cols, ajustaron dichos parametros encontrando que la velocidad maxima del flujo
doppler a partir de 2.5 m/s es una variable cualitativa significativa para la
evaluacion de recoartacion. Otros estudios mencionan como variables clinicas
asociadas en estudios retrospectivos con sensibilidad y especificidad variable a
el didmetro inicial de la aorta ascendente y el istmo adrtico y el tamafo de la
istmo adrtico postquirargico. (33, 35)

El curso temporal de la coartacion recurrente es incierto, y en los muchos
casos que se identifican durante el primer afio postoperatorio, la coartacion
residual en lugar de la recoartacion puede ser la explicacion. (34)

La importancia de su identificacion temprana radica en que se asocia con
un incremento de la morbilidad como en hipertensién recurrente como con una

aumento de la tasa de mortalidad.

En su valoracién ecocardiografica bidimensional es de importancia la
visualizacion directa del sitio de recoartacion, la medicién de los didmetros de los
segmentos de la aorta y arco adrtico.

El Doppler espectral y color demuestra un flujo de alta velocidad en la aorta
descendente en la mayoria de los casos, con una prolongacion caracteristica del
flujo a lo largo de la diastole.

La velocidad maxima en la aorta descendente como medida del gradiente
se correlaciona bien con el cateterismo cardiaco. (27)

La reparacion quirargica de la recoartacion es segura y eficaz, pero la
angioplastia con baléon es una alternativa aceptable y es el tratamiento de
eleccién en muchos centros, se ha descrito que en el 72% de los pacientes en
los que la dilatacién fue exitosa no se requiri® mas intervencion durante un
seguimiento de 12 afios. (31, 36)
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1.10. INDICE DE COARTACION AORTICA

El indice de coartacidon adrtica, definido inicialmente como la relacion entre
el diametro del segmento mas estrecho de la aorta entre el diametro de la aorta
ascendente, es una medicion ecocardiografica que se ha empleado como una
técnica para identificar factores predictivos de una recurrencia en la obstruccion
del arco adrtico o recoartacion adrtica, de forma inicial fue empleado como
estrategia de monitorizacién en pacientes con patologia adrtica en pacientes
univentriculares, como en el Sindrome de Corazén lzquierdo Hipoplasico
operados de cirugia de Norwood.

Adamson, G., y colaboradores, realizaron la validacién de dicho indice en
pacientes con coartacidn aodrtica en una fisiologia biventricular mediante
seguimiento de neonatos operados de cirugia correctiva de coartacion aortica
durante 4 afios. (35)

Se han realizado diversos estudios para determinar el punto de corte de
dicha relacién, en algunos reportes, se encuentra validado en pacientes con
fisiologia biventricular como un valor menor a 0.7, como descrito por Adamson y
colaboradores, en otros estudios realizados en pacientes univentriculares
reportan valores iniciales menores hasta 0.25, sin embargo, en este punto de
corte la evaluacién se ha validado mediante resonancia magnética.

Es importante mencionar que otros indices ecocardiograficos han sido
reportados en la literatura, dichos indices, surgieron ante la necesidad de crear
nuevos métodos de evaluacion para no tomar en cuenta como unico parametro
de diagndstico al gradiente maximo medido por Doppler a través del sitio de
coartacion, ya que dicho gradiente, depende directamente de la severidad de la
coartacion, de la funcion ventricular y del flujo diastdlico reverso, sin embargo
dicho indices han sido aplicados en pacientes previos a la correccion quirurgica
en el contexto de coartaciones aorticas severas.

Dodge-Khatami et al, (18), describieron por primera vez el indice carotideo-
subclavio (indice CSA) que se define como la relacion entre el diametro del arco
aortico entre la distancia medida entre la arteria carotida izquierda y la subclavia
izquierda, el cual es sugestivo de coartacion adrtica cuando se obtiene un
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resultado menor a 1.5, con una sensibilidad del 94% y una especificidad del
92%. (24)

Otra medicidon descrita es la relacion ID, definido como el diametro del
istmo entre el diametro de la aorta descendente, con un punto de corte de 0.65.
(25)

La mayor ventaja de éstas mediciones es que se pueden obtener de forma
sencilla por medio de una vista supraesternal en un ecocardiograma 2D y son
independientes del gradiente, sin embargo, tienen como desventaja que han
sido validados en una poblacién pequena de pacientes y hay escasos estudios
en pacientes pediatricos, por ejemplo, el indice carotideo-subclavio ha sido
estudiado en pacientes menores de 3 meses de edad, en pacientes con
diagnostico de coartacion aortica aislada, previo a su correccion. Mivelaz, Y., et
al, validaron el uso de el indice CSA en poblacion pediatrica realizando una
cohorte retrospectiva en 86 pacientes, en dicho estudio, concluyen que una
relacion menor de 1.5 es altamente sugestiva de coartacion independiente de la
edad u otra cardiopatia asociada. (24, 25)

Wu, et. al. Validaron el uso de la relacion I/D como herramienta para el
diagnostico de coartacidon aortica en neonatos con conducto arterioso realizando
el estudio de 36 neonatos, de los cuales, el 75% contaban con una anomalia
intracardiaca asociada. Se tomd como valor de corte una relacion menor a 0.64
con una sensibilidad de 91% y especificidad del 99%. Sin embargo, este indice
no ha sido validado posteriormente en poblacién pediatrica fuera del periodo
neonatal. (19, 25)

Esto nos lleva nuevamente al estudio de Adamson y Cols (35), quienes
validaron como punto de corte el indice de coartacion aodrtica menor a 0.7 como
una herramienta cuantitativa no invasiva valida para identificar pacientes que
requieren un seguimiento ambulatorio cercano para controlar y prevenir la
recurrencia de la obstruccién del arco aodrtico y la disfuncién ventricular izquierda
asociada, sin embargo, dicho estudio, como la mayoria de ensayos que han
estudiado dicha herramienta es en una pequena poblacion de pacientes por lo
que se necesitan mas estudios prospectivos para validarlo como herramienta
clinica. (38, 40)
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2. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

La coartacion de aorta representa una de las cardiopatias mas frecuentes en
la infancia, la cual amerita intervencidon quirdrgica en una mayor proporcion de
casos, a pesar de la modificacion y evolucion de las técnicas de intervencion
quirurgica, la recoartacién adrtica continua siendo una complicaciéon que conlleva
elevada morbilidad y necesidad de reintervencién futura, por lo cual, su
identificacion temprana mediante herramientas diagndsticas de uso cotidiano es
de vital importancia para el seguimiento de nuestros pacientes.

3. PREGUNTAS DE INVESTIGACION

1. ¢Cual es el perfil epidemioldgico de los pacientes con diagnéstico de
coartacion aértica?

2. ¢Cuales son los hallazgos clinicos y ecocardiograficos encontrados en los
pacientes con diagndstico de coartacion adrtica?

3. (Cual es el perfil epidemiolégico de los pacientes que presentaron
recoartacion adrtica posterior a la correccion quirurgica?

4. ¢ Cuales son las caracteristicas demograficas de la poblacién afectada?

5. ¢Cudles son los factores de riesgo asociados a la presentacién de
recoartacion adrtica post-quirurgica?

6. ¢Existe alguna relacion entre las caracteristicas prequirurgicas y
quirurgicas de los pacientes y la incidencia de recoartacion aoértica?

7. ¢Cudl es el perfil ecocardiografico encontrado en los pacientes con
recoartacion aortica?
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8. ¢Es de utilidad el empleo indice de recoartacion de aorta como parametro
cuantitativo de prediccion de recurrencia?

4. JUSTIFICACION

La coartacion de aorta representa una cardiopatia frecuente en la infancia,
representando hasta un 8% del total de las cardiopatias congénitas en la etapa
pediatrica, con una incidencia de 8 casos por cada 100,000 pacientes,
actualmente el prondstico y la historia natural de la enfermedad se han
modificado drasticamente con la evolucion de las técnicas quirdrgicas, sin
embargo, persisten complicaciones tempranas y tardias de importancia
hemodinamica que ameritan su seguimiento estrecho en su etapa
postquirurgica, una de ellas es la recoartacion de la aorta, pudiendo presentar
una incidencia de incluso 25% en el periodo postquirurgico y con ello, requerir
una intervencion temprana.

Existen diversas técnicas de diagndstico y seguimiento para los pacientes
operados de coartacion, sin embargo, el ecocardiograma continua siendo la
herramienta mas util, debido a que no amerita invasion o radiacion, es de bajo
costo y proporciona datos anatdomicos y funcionales importantes permitiendo una
correcta identificacion de la recurrencia de la obstruccion aértica, por ende, la
evaluacion y analisis de los hallazgos ecocardiograficos durante el seguimiento
post operatorio nos permitira identificar con mayor facilidad a esta poblacién y
otorgar seguimiento con mayor cautela a los pacientes con mayor riesgo.

5. OBJETIVOS

5.1. OBJETIVO GENERAL

» Describir las caracteristicas clinicas, demograficas y ecocardiograficas
de los pacientes con diagndstico de recoartacién aédrtica del Instituto
Nacional de Cardiologia Ignacio Chavez en el periodo 2011-2021 para
identificar factores de riesgo y la utilidad de la medicion de parametros
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ecocardiograficos especificos durante su seguimiento para su
identificacion y tratamiento tempranos en futuras valoraciones.

5.2. OBJETIVOS ESPECIFICOS

» Describir las caracteristicas demograficas de los pacientes con
diagnostico de coartacion adrtica que fueron llevados a correccion
quirurgica.

» Determinar el patrén ecocardiografico en los pacientes post operados de
cirugia correctiva de coartacion adrtica.

» Determinar el patrén ecocardiografico en los pacientes post operados de
cirugia correctiva de coartacion aértica que presentaron posteriormente
recoartacion adrtica

» Determinar factores de riesgo quirurgicos y demograficos asociados a la
recurrencia de obstruccion del arco aortico.

» Determinar la utilidad del indice de recoartacion adrtica para predecir el
riesgo de recurrencia de obstrucciéon en pacientes corregidos
quirurgicamente de coartacion aortica.

6. MATERIAL Y METODO DE ESTUDIO

6.1 DISENO DEL ESTUDIO: Observacional, retrospectivo, descriptivo y
longitudinal.

6.2 UNIVERSO DE ESTUDIO: Pacientes del Servicio de Cardiologia Pediatrica
del Instituto Nacional de Cardiologia Ignacio Chavez con diagnostico de
coartacion de aorta que hayan sido llevados a correccidon quirurgica en el afio de
2011-2021.

6.2.1. CRITERIOS DE INCLUSION: Todos los expedientes de los
pacientes menores de 18 afos de edad con fisiologia biventricular que
fueron llevados a correccion quirurgica de la coartacion de Aorta del afio
2011-2021.
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6.2.2. CRITERIOS DE EXCLUSION:

Expedientes de pacientes que no contaron con el diagnostico establecido
de coartacién de aorta.

Expedientes de pacientes con diagndstico de interrupcion del arco aortico
o presencia de coartacién adrtica como anomalia asociada a otra patologia
cardiaca como doble via de salida del ventriculo derecho, canal auriculo
ventricular o transposicion de grandes arterias.

Expedientes de pacientes con diagndstico de coartacion de aorta que no
hayan sido llevados a correccion quirurgica de la patologia.

Expedientes de pacientes con variables ecocardiograficas, clinicas o
demograficas incompletas.

Expedientes de pacientes que hayan perdido seguimiento clinico posterior
a la correccion quirurgica de coartacién aértica.

6.2.3. CRITERIOS DE ELIMINACION: No aplicables para el disefio de este
estudio.

7. ASPECTOS ETICOS

Esta investigacion no tiene riesgos ya que solo se analizaron los datos
recabados de los expedientes de los pacientes sin realizar ningun tipo de
intervencioén en el paciente.

8. RECURSOS Y FINANCIAMIENTO

Recursos proporcionados por el Instituto Nacional de Cardiologia: Instalaciones
las cuales constan de hospitalizacion en piso de pediatria y equipos de computo
para realizar busqueda de informacion y recoleccion de datos. Expedientes
fisicos y electronicos.
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Recursos proporcionados por el tesista: Equipo de computo para recoleccion de
datos, con Microsoft Excel y programa SPSS. Material de oficina para la captura
inicial de la base de datos.
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9. TABLA DE VARIABLES

DEMOGRAFICAS PREQUIRURGICAS QUIRURGICAS

1. Sexo

2. Edad al
momento del
estudio

3. Edad al
diagndstico
4.Edad ala

cirugia
5.Edad a la
recoartacion
6. Sindrome
genético
7. Diagndstico
prenatal

1. Mediciones de la
aorta:

1.1 Didametro
union sinotubular

1.2 Z Score UST

1.3 Diametro Arco
Transverso

1.4 Z Score Arco
Transverso

1.5 Diametro Ao
Descendente

1.6 Z Score Ao
Descendente

2. Gradiente clinico
al diagndstico

3. Gradiente
sistélico maximo
CW arco Ao

4. Defectos
intracardiacos
asociados

4.1 Comunicacién
interventricular

4.2 Comunicacién
Interauricular

4.3 Hipoplasia del
Arco Adrtico

4.4 Alteraciones
de la valvula mitral

4.5 Hipertension
arterial pulmonar

4.6 Estenosis
aortica

4.9 Arteria
subclavia aberrante

5. Disfuncién
sistélica ventricular
izquierda

6. Disfuncion
diastdlica ventricular
izquierda

7. Continuacion del
flujo diastdlico en la
Ao abdominal

8. Velocidad
sistélica maxima
medida por doppler
CW en arco Ao

1. Técnica
quirtrgica
empleada
1.1

Coartectomia

simple con

anastomosis TT
1.2

Coartectomia

extendida con

anastomosis TT
1.3

Ampliacién con

parche

2. Abordaje
quirdrgico
2.1

Toracotomia

lateral
2.2

Esternotomia

media

3. Uso de
Circulacion
extracorpore
a

4. Tiempo de
circulacion
extracorpore
a

5. Tiempo de

pinzamiento
adrtico
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10. RESULTADOS Y ANALISIS ESTADISTICO

Se realizé una cohorte retrospectiva en pacientes que fueron llevados a
correccion quirurgica de coartacion aortica en el Instituto Nacional de
Cardiologia en el periodo comprendido de 2010-2021. Se extrajeron los datos
clinicos de los expedientes médicos, incluyendo variables demograficas,
anatémicas, quirurgicas y postquirurgicas.

Se revisaron en total 240 expedientes de pacientes con diagndstico de
coartacion adrtica y que fueron llevados a cirugia para su correccion. Posterior a
la aplicacion de los criterios de inclusion y exclusion establecidos previamente,
se incluyeron 60 pacientes, los cuales fueron llevados a su correccion total
mediante cirugia. Los pacientes con diagndstico de interrupcién de arco adrtico y
otras cardiopatias complejas asociadas fueron excluidos.

Se realizé analisis descriptivo para comparar las caracteristicas de los
pacientes. El analisis estadistico se realizé utilizando el software Statistical
Package for the Social Sciences (SPSS), version 24.0 (SPSS Inc). Las
frecuencias se dieron como numeros absolutos y porcentajes. Para los datos
continuos distribuidos normalmente, se utilizaron la media y la desviacion
estandar (media + DE). Para los datos continuos no distribuidos normalmente,
se utilizé la mediana con rango de datos (minimo a maximo).

Se realizé un analisis de regresion logistica para evaluar las asociaciones
entre las variables demograficas, prequirdrgicas, quirurgicas y posoperatorias y
el desarrollo de recoartacion aodrtica. Para datos continuos distribuidos
normalmente, se utilizé la prueba t para datos no apareados, para datos
continuos distribuidos normalmente no se utilizé la prueba U de Mann-Whitney.
Aplicamos la prueba de la x2 para comparar frecuencias en los dos grupos. Se
dicotomizaron las variables del indice de coartacién adrtica (<0.7) y Z Score (<
-2) para el istmo adrtico. Se aceptdé como significancia estadistica cuando p
<0.01 (Tabachnick; Fidell, 2014).

El tiempo medio de seguimiento de los pacientes fue de 52 meses. La edad

media al diagndstico fue de 24 meses con una minima de 1 dia de vida y
maxima de 8 afios; la edad media a la correccidn quirurgica fue de 37 meses.
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Adicionalmente, se integro la edad actual de los pacientes, donde la media
fue de 4 afios, con un minimo de 24 meses y un maximo de 228 meses.

La distribucion en cuanto al sexo fue 1.5:1, donde 36 pacientes,
equivalentes al 60% fueron del sexo masculino y 24 pacientes del sexo
femenino, representando el 40% de los pacientes.

Se realiz6 diagndstico prenatal en el 5% de los pacientes.

De los 60 pacientes estudiados, se encontré que 8 pacientes equivalentes
al 13% tuvieron algun sindrome genético diagnosticado, el mas comun fue el
Sindrome de Turner en 6.7%, consecutivamente Sindrome de Down en 3.3%,
Sindrome de Williams 1.7% y Sindrome de Ehlers Danlos en 1.7%. (Figura 1)

@ Sin defecto genético @ Sindrome no especificado
© Sindrome de Down @ Sindrome de Turner
@ Sindrome de Williams @ Sindrome de Ehlers Danlos

Figura 1. Sindromes genéticos asociados a CoAo. Fuente: Departamento de
Cardiologia Pediatrica del Instituto Nacional de Cardiologia “Ignacio Chavez”.
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‘ Yuxtaductal ﬁreductal ‘ Posductal

Figura 3. Frecuencia de localizacién de CoAo en relaciéon a CA. Fuente: Departamento
de Cardiologia Pediatrica del Instituto Nacional de Cardiologia “Ignacio Chavez”.

La lesion cardiaca mas frecuente fue la aorta bivalva en 27 pacientes,
equivalentes al 45%, dicha prevalencia es similar a lo que se reporta en la
literatura, seguida de la comunicacion interventricular en 42%, alteraciones de la
valvula mitral en 32% de los pacientes, de las cuales las mas frecuentes fueron
la valvula mitral el paracaidas, seguido de las cuerdas tendinosas cortas y el
prolapso de la valva anterior. Dos pacientes presentaron diagnéstico de
Complejo de Shone (3%). Finalmente, se encontr6 comunicacion interauricular
en 22%. Se reportd estenosis aodrtica en el 5% de los casos y una arteria
subclavia aberrante en el 4%. (Figura 2)

El arco adrtico se encontré hipoplasico en el 80% de los pacientes y la
presién arterial pulmonar al diagnéstico se presentd elevada en el 58% de los
pacientes.

Aorta Bivalva

Clv

CIA

Alteracion de la valvula mitral

0 7 14 21 28

Figura 2. Lesiones intracardiacas mas frecuentes en CoAo. Fuente: Departamento de
Cardiologia Pediatrica del Instituto Nacional de Cardiologia “Ignacio Chavez”.




El gradiente clinico promedio fue de 32 mmHg al diagndstico. El sitio de
coartacion fue yuxtaductal en 33 pacientes, representando el 55% de los casos,
postductal en 15 pacientes (25%) y preductal en 12 pacientes (20%) (Figura 3)

Las mediciones ecocardiograficas prequirurgicas se representan en la tabla
1. En 14% de los pacientes se encontré disfuncion sistdlica del ventriculo
izquierdo definida por un FEVI menor al 55% calculada por método de Simpson
Biplanar. En 39 pacientes, equivalentes al 65% se encontré disfuncion diastdlica
del VI definida como un patrén E/A alterado con fusion de las ondas E y A" o una
relacion E/e’>14.

De acuerdo con la literatura, la continuidad del flujo diastélico medido por
doppler pulsado en la aorta abdominal ha representado un importante criterio de
severidad en coartacion aodrtica, de acuerdo al estudio ecocardiografico
prequirurgico, se encontré este criterio en 65% de los pacientes.

La media del gradiente maximo en el sitio de coartacion al momento del
diagnodstico fue de 43 mmHg, con un gradiente minimo de 3 mmHg, en el
contexto de un paciente con coartacién critica y un gradiente maximo de 139
mmHg.

Variables Prequirurgicas (n=60)

Valor p
Diametro Ao Ascendente 117 (0.45) 0.124
(cm)
Diametro Istmo Adrtico
(cm) 0.41 (0.25) 0.107
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Variables Prequirargicas (n=60)

Diametro Arco Transverso 0.66 (0.33) 0.732
(cm)
Diametro Ao Descendente 0.82 (0.39) 0.496
(cm)
Gradierr:?nﬂ;o (CW) 42.9 (26.7) 0.657
Velocidad s(ir?]t/ésl)ica maxima 3.08 (1.09) 0.692
Vaniricuar Iquierds Res o
mnes | e
dia(s:toc':I]iEi:gu:rc\: IXS ggldm?nal 31 (51%) 0807

Tabla 1. Variables prequirdrgicas analizadas. Fuente: Departamento de Cardiologia
Pediatrica del Instituto Nacional de Cardiologia “Ignacio Chavez”.

Se analizaron las variables quirurgicas encontrandose que en 90% de los
pacientes se realizd coartectomia extendida con anastomosis término terminal,
en 5% de los pacientes se realizé coartectomia simple con anastomosis termino-
terminal, en el 3% se realiz6 ampliacion con parche de PPB y en un solo
paciente equivalente al 2% se realiz6 parche con colgajo subclavio.

En 8% se realizé ademas de la reparacion del arco aortico un bandaje de la
arteria pulmonar y en 5% de los pacientes cierre de la comunicacion
interventricular. 6% de los pacientes ameritaron intervencion de la valvula mitral
mediante plastia mitral ademas de la reparacidon de la coartacion con
anastomosis término terminal.

El abordaje se realiz6 mediante toracotomia lateral en 44 pacientes
equivalentes al 73% y mediante esternotomia media en 26% (16 pacientes).
(Figura 4).
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@ Toracotomia lateral @ Esternotomia media

Figura 4. Abordaje quirlrgico para la correccion de CoAo. Fuente: Departamento de
Cardiologia Pediatrica del Instituto Nacional de Cardiologia “Ignacio Chavez”.

De los anteriores, se empled circulacién extracorporea en 22% de los
casos, en los cuales el tiempo medio de circulacion fue de de 51 minutos.

Se realiz6é pinzamiento aodrtico en la totalidad de los pacientes, la media del
pinzamiento adrtico fue de 27 min, con un tiempo minimo de 5 minutos y maximo
de 93 minutos.

Las variables anatdomicas postquirurgicas estudiadas por ecocardiografia
fueron el diametro de la unién sinotubular, istmo aortico, arco transverso, aorta
descendente y el valor Z de dichas mediciones asi como la velocidad maxima
por Doppler continuo en el arco aértico y la continuidad del flujo diastdlico en la
aorta abdominal.

Se consideré como disfuncidn sistdlica ventricular una fraccion de eyeccion
de menor al 55% por método de Simpson y disfuncién diastélica ventricular
izquierda por una relacién E/A alterada con fusion de ambas ondas o una
relacion E/e’>14. Se muestran los resultados en la tabla 2.
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Variables Postquirurgicas (n=60)

Valor p
Diametro Ao Ascendente
(cm) 1.39 (0.51) 0.124
Z Score Ao Ascendente 0.032 (1.3) 0.951
Diametro Istmo Adrtico
(cm) 0.93 (0.29) 0.062
Z Score Istmo Ao -0.51 (1.24) <0.001
Diametro Arco Transverso
(cm) 1.14 (0.42) 0.217
Z Score Arco Transverso 1.14 (0.42) 0.822
Diametro Ao Descendente
(cm) 1.11 (0.42) 0.192
Gradiente pico (CW)
mmHg 18.44 (14.5) <0.001
Velocidad sistélica
méxima (m/s) 2.02 (0.78) <0.001
Disfuncion Sistolica
Ventricular Izquierda 2 (3%) 0.543
Disfuncion Diastodlica o
Ventricular lzquierda ZH E, L
Continuacion del flujo
diastdlico en Ao 12 (20%) <0.001
Abdominal

Fuente: Departamento de Cardiologia Pediatrica del Instituto Nacional de
Cardiologia “Ignacio Chavez”.

A su vez, se midi6 el gradiente maximo y la velocidad sist6lica maxima
medida por doppler continuo en el sitio de la coartacion y arco aodrtico,
identificandose un gradiente postquirdargico medio de 18 mmHg con un minimo
de 2 mmHg y un maximo de 72 mmHg.

El gradiente clinico medio en pacientes corregidos fue de 18 mmHg.
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@ No recoartados Recoartados

Figura 5. Incidencia de recoartacion identificada en nuestro estudio. Fuente: Departamento de
Cardiologia Pediatrica del Instituto Nacional de Cardiologia “Ignacio Chavez”.

Se valoré el indice de coartacién aortico, el cual se define como la relacion
entre la medicidn del diametro del segmento mas estrecho de la aorta y el
diametro de la aorta descendente, con un valor significativo en aquellos con un
indice menor a 0.7.

Se clasific6 como recoartacion adrtica a los pacientes que cumplieron con
un gradiente de presion clinico mayor o igual a 20 mmHg, una velocidad pico en
el arco aortico mayor a 2.5 m/s por doppler continuo, un gradiente corregido
maximo mayor a 20 mmHg por ecocardiografia o un gradiente pico a pico mayor
a 20 mmHg medido por cateterismo.

Se identificaron 16 pacientes que cumplieron los criterios para recoartacién
aortica posterior a la correccién quirurgica, equivalentes al 26% de los pacientes
dentro del estudio, equivalentes a un 7% de universo total de estudio en el
INCICH durante 11 anos. (Figura 5). El tiempo promedio de recoartacion fue de
37 meses, con un tiempo minimo de 12 meses. 11 pacientes presentaron un
gradiente de presidn clinico mayor a 20 mmHg, con una media de 22 mmHg.

Cabe resaltar que 11 pacientes de los 13 pacientes considerados como
recoartacion adrtica presentaron un indice de coartacion adrtica menor a 0.7, sin
embargo, los tres pacientes restantes que tuvieron un indice de coartacion
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mayor a 0.9, fueron pacientes con diagnostico de recoartacion y antecedente de
coartacion postductal.

Se realizd cateterismo diagndstico en 8 pacientes identificados como
recoartacion aortica, equivalentes al 50% de los pacientes recoartados y el
13.3% del universo de estudio. La media de tiempo al momento del cateterismo
fue de 24 meses.

El gradiente pico encontrado en los pacientes que fueron llevados a
cateterismo fue un minimo de 14 mmHg con una media de 31 mmHg. En 5
pacientes se realizé angioplastia con balén mas colocacion de stent, equivalente
al 31% de los pacientes.

Una vez terminado el analisis univariado se procedi6 a la determinacién de
la asociacion entre variables, para lo cual se hizo una tabla de contingencia en
donde se determind la interdependencia entre variables, se analizaron variables
preqururgicas y postquirurgicas.

No se reportd un resultado estadisticamente significativo en el analisis de las
caracteristicas prequirugicas, las cuales incluian los valores de los diametros
aorticos o defectos asociados, la edad a la correccidn quirurgica o el sexo, como
factor de riesgo para recoartacion adrtica, de igual manera, al analizar las
caracteristicas de la cirugia, no se encontré una diferencia significativa
dependiendo el abordaje quirdrgico, la cirugia realizada, el tiempo de
pinzamiento aortico o el uso de circulacion extracorpoérea.

Se encontré que dentro del perfil ecocardiografico postquirurgico, la velocidad
maxima medida por Doppler continuo en el arco aodrtico, el indice de coartacion
aortica con valores menores a 0.7 y la continuacion del flujo diastdlico en la aorta
abdominal fueron estadisticamente significativos para el grupo del recoartacion
aortica.

Se considerd el valor de p de 0.020 con valor estadistico al relacionar la

presencia de disfuncion diastdlica postquirdrgica en pacientes con recoartacion
adrtica en comparacion con los pacientes no recoartados.

39



El valor del Z Score del istmo adrtico medido posterior a la cirugia, el cual mostré
valor estadistico en relacion con el riesgo de recoartacion adrtica.

De igual forma, reportamos que 4 de los pacientes fallecieron posterior a su
primera evaluacion quirurgica dentro del periodo de evaluacion de los 52 meses,
representando al 6% de los pacientes. 10 pacientes amenizaron reintervencién
quirurgica, de los cuales 1.8% fue por nueva intervencion del arco adrtico, la
mitad de ellos por resecciéon de rodetes subadrticos, 2 pacientes ameritaron
plastia de la valvula mitral mas ampliacion del arco aortico.

Tabla 4. Resultados del modelo de regresion multivariada. Fuente: Departamento de Cardiologia
Pediatrica del Instituto Nacional de Cardiologia “Ignacio Chavez".
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Variables demograficas

Diametro Ao Descendente

1.07 (0.31)

1.23 (0.64)

Masculino 23 (52%) 13 (81%) 0.043
Edad actual (meses) 97 (45) 113 (70) 0.281
Edad al diagndstico (meses) 12.3 (21.8) 26.2 (29) 0.051
Edad a la cirugia (meses) 14.1 (23.6) 29.3 (32) 0.043
Variables prequirugicas
Aorta descendente (cm) 0.80 (0.42) 0.88 (0.3) 0.496
Istmo adrtico (cm) 0.44 (0.26) 0.32 (0.18) 0.107
Arco Transverso (cm) 0.67 (0.37) 0.64 (0.18) 0.732
Gradiente czﬁir%?_lgl)diagnéstico 31.7 (13.7) 36 (18) 0.329
Velocidad pico CW (m/s) 3.11 (1.09) 2.98 (1.12) 0.692
Gradiente pico Doppler (mmHg) 43.8 (27) 40.36 (26.6) 0.657
Disfuncion Sistolica VI 9 (20%) 5 (31%) 0.382
Disfuncién Diastolica VI 30 (68%) 9 (56%) 0.382
Continuacion ggdf(l)urj;)ind;?stolico en Ao 29 (66%) 10 (62.5%) 0807
Variables quirurgicas
Esternotomia media 13 (29%) 3 (19%) 0.403
Circulacion Extracorporea 11 (25%) 2 (12.5%) 0.299
Tiempo de CEC 95 (53.3) 100 (50.9) 0.903
Tiempo de Pinzamiento adrtico 26.16 (19.8) 30.53 (28.4) 0.516
Cateterismo Postquirurgico
Tiempo al CTT 30 (36.5) 26.5 (19.7) 0.853
Variables postquirurgicas
Diametro UST (cm) 1.39 (0.47) 1.38 (0.62) 0.951
Z Score UST 0.21 (1.14) -0.47 (1.68) 0.073
Diametro Arco Transverso 1.19 (0.39) 1.03 (0.48) 0.217
Z Score Arco Transverso -3.25 (17.60) -2.25 (1.37) 0.822
Diametro Istmo Ao 0.97 (0.29) 0.81 (0.27) 0.062

0.192
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Disfuncion Sistdlica VI 1(2%) 0 (0) 0.543
Disfuncion Diastolica VI 13 (25.9%) 10 (62.5%) 0.020

Fuente: Departamento de Cardiologia Pediatrica del Instituto Nacional de Cardiologia “Ignacio
Chavez”.

11. DISCUSION DE LOS RESULTADOS

La coartacién aortica representa una patologia frecuente en la edad
pediatrica, representando hasta el 8% de las enfermedades cardiacas en la
infancia.

Su presentacion se ha descrito con mayor frecuencia en el sexo masculino
con una relacién 1.5:1, dicho dato encontrado en nuestro estudio con una mayor
prevalencia en el sexo masculino hasta en 60% de los casos. De acuerdo a lo
reportado en la literatura, el diagndstico en nuestro pais suele ser mas tardio
que en paises desarrollados, la edad media de diagndstico reportada en nuestro
estudio fue de 24 meses, con una edad media a la correccion quirurgica de 37
meses, en nuestros pacientes se ha continuado su seguimiento para
identificacion de comorbilidades tardias con una media de 4 afios y maximo de
18 anos.

De acuerdo a lo encontrado en los expedientes clinicos de nuestros
pacientes, la principal sospecha diagndstica se integré por un gradiente clinico
diferencial de pulso entre las extremidades inferiores y superiores con una
disminucién de los pulsos pedios, en pacientes neonatos se manifest6 como
choque cardiogénico con datos de hipoperfusion.

Cabe resaltar que en unicamente el 5% de nuestros pacientes se realizé
diagndstico prenatal de la cardiopatia, Dijkema, et. al., (3) en el hospital de nifios
de Philadelphia mencionan que el diagnédstico en la etapa fetal esta adquiriendo
un papel de mayor importancia en el contexto actual de estos pacientes,
identificandose incluso en el 25% de los casos, pudiéndose aumentar esta cifra
reduciendo el universo de estudio a fetos con historia positiva de cardiopatia o
factores de riesgo, identificacion de un inclusive un dato de alarma por médico
materno fetal o marcadores fetales positivos en examen antenatal.
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De igual forma, el estudio y asesoramiento genético es de vital importancia
en el abordaje y diagnéstico de estos pacientes, en nuestro estudio,
identificamos una patologia genética en el 13% de los pacientes, se reportan
porcentajes mayores en la literatura, entre los de principales diagnoésticos, el
sindrome de Turner Sindrome de Down y Sindrome de Williams. El resultado
obtenido en nuestro estudio podria explicarse por una falta de identificacion de
los pacientes al momento del diagndstico o la falta de diagndstico certero de la
cromosomopatia. (1, 7)

Similar a lo reportado en la literatura, encontramos que la patologia mas
frecuentemente asociada al diagnéstico de coartacion aodrtica aislada es la aorta
bivalva en 45% de los pacientes, en segundo lugar, la comunicacion
interventricular en 42%, las alteraciones de la valvula mitral en 32% presentando
diversos grados de displacia o malformacion del aparato valvular o subvalvular y
en una proporcién menor de los pacientes, la CIA, estenosis adrtica y arteria
subclavia aberrante.

Cerca del 50% de los pacientes presentaron cierto grado de hipoplasia del
arco aortico.

De acuerdo con la técnica quirurgica, se empled en el 90% de los casos
coartectomia extendida con anastomosis termino terminal debido a que es la
técnica quirdrgica que ha reportado menor riesgo de recoartacion, asi como
otras complicaciones que generan morbilidad como aneurismas aérticos, ruptura
del parche, compromiso radial en caso de correccion con colgajo subclavio,
dicha informacion validada por diversos autores como Amato, et. al., Thompson,
et. Al y Hager. et. al. (20, 29, 32) Sin embargo, no obtuvimos una correlacién
estadisticamente significativa entre la técnica quirurgica y el riesgo de
recoartacion aortica, sin embargo, nuestra poblacion de estudio representa un
numero pequefo de pacientes.

Cabe mencionar que la frecuencia de recoartacion posterior a la correccion
quirargica varia significativamente en diversos estudios, esto asociado
directamente a la técnica quirurgica, encontrandose una mayor incidencia de
presentacion en los casos operados mediante coartectomia simple con
anastomosis termino terminal, ampliacion con parche o colgajo de subclavia,
descriptivamente, observamos una mayor frecuencia dentro de la poblacién
estudiada con diagndstico de coartacion, en los pacientes operados mediante
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ampliacion con parche, sin embargo esta relacion no fue estadisticamente
significativa.

Finalmente Dodge, et. Al, (18) reportaron una incidencia maxima de
recoartacion del 25% en pacientes operados de coartacién, pudiendo
incrementarse hasta 33% dependiendo de la habilidad quirurgica y de las
caracteristicas de la sutura al momento de la anastomosis, en nuestro centro
reportamos un porcentaje de recoartaciéon de 26% en los pacientes incluidos y
7% dentro del universo de estudio. No encontramos ninguna interrelacién entre
la presencia o ausencia de circulacion extracorpoérea, el tiempo de bomba o el
tiempo de pinzamiento aortico con un incremento de la presentacion de
recoartacion. Wood, et. Al, (40) reportaron como factores de riesgo asociados a
recoartacion, el tiempo de pinzamiento, un bajo peso al momento de la
correccion (<1.5 kg), pacientes pretérmino, sin embargo, esto estudiado en
pacientes neonatos con fisiologia univentricular.

Diversos estudios han observado una relacion directa entre la anatomia a
preparatoria como el diametro del arco transverso, istmo y union sinotubular, sin
embargo en nuestro estudio no se obtuvo una prediccion estadisticamente
significativa al relaciones dichos valores con la presencia de recoartacion,
Truong, et, al, (42) reportdé que no existen variables perioperatorias que puedan
predecir dicho resultado.

El tiempo promedio de presentacién de la recoartacion fue de 24 meses en
nuestro estudio, comparado con lo reportado en la literatura que es de 12

meses.

Clinicamente encontramos un gradiente promedio de 18 mmHg en los
pacientes clasificados como coartaciéon aodrtica recurrente, Kumar vy
colaboradores (34), encontraron que un gradiente de presion sanguinea al
momento del egreso mayor de 13 mmHg posee un valor predictivo elevado para
recoartacion aortica, sin embargo en nuestro estudio, existe la limitante que el
gradiente de presion aodrtica fue tomado al momento de la revaloracion, cuando
el paciente ya presentaba algun sintoma nuevo de obstruccion aodrtica, en ello
radica la importancia de tomar un gradiente de presion previo al egreso en todos
los pacientes corregidos en nuestro instituto.
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Algo importante en la evaluaciéon de nuestros pacientes fue el
establecimiento de variables cuantitativas especificas como criterio de
recoartacion adrtica, esto guiado por parametros reportados previamente por
Adamson y cols, (35) Wisotzkey, et. al., (36) con puntos de corte establecidos
para los gradientes de presiéon, medidos clinicamente, por ecocardiografia o
mediante estudio intervencionista, de igual forma, Tan, el al., (42, 43)
incorporaron el estudio de la. Velocidad maxima medida por doppler para la
correlacion de la severidad de la coartacion, dicha medicion validada por
Adamson y cols con un punto de corte de 2.5 m/s. En nuestro trabajo,
encontramos una significancia estadistica en dicha medicién, asi como en el
gradiente maximo medido por ecocardiografia, la presencia de continuacion del
flujo diastdlico o patrén diastolico alterado en la aorta abdominal y la disfuncion
diastélica del ventriculo izquierdo como medidas interdependientes vy
relacionadas con la presentacion postquirurgica de recoartacién aértica, por lo
cual concluimos que la valoracién detallada de estos parametros nos permitira
identificar a los pacientes que poseen mayor riesgo de recoartacion aértica para
poder llevar un seguimiento ecocardiografico mas estrecho.

Finalmente, concluimos que el la presencia de un indice de recoartacion
menor de 0.7, obtenido por la relacion entre el diametro mas estrecho de la aorta
entre el diametro de la aorta abdominal es una variable cuantitativa valida para
la prediccion de recurrencia del obstruccion del arco adrtico. Es importante
mencionar que dicha herramienta ha sido validada, uno de ellos, el de Adamson
y colaboradores, quienes fueron los primeros en identificar esta relacion como
una variable predictiva significativa en pacientes con coartacién aértica aislada y
fisiologia biventricular que fueron llevados a correccién de la coartacion.
Estudios realizados previamente, Wellen, et. Al, (26) habian validado este indice
en pacientes con Sindrome de Corazén lzquierdo Hipoplasico posterior a la
cirugia de Norwood. Se describe que un indice de coartacion adértica, combinado
con una velocidad maxima mayor a 2.5 m/s posee una sensibilidad vy
especificidad muy elevadas para diagnostico de recoartacion aortica.

Algo de interés particular, encontrado en nuestro estudio, fue que el valor Z
alterado (menor a -2) para el diametro postquirurgico del istmo aortico, dicha
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medicion, arrojo significancia estadistica al relacionar esta variable con la

presencia de coartacion aortica.

CONCLUSIONES

La recoartacion adrtica continua siendo en la actualidad una importante
complicacion y causa de morbilidad en pacientes corregidos de coartacion
aortica, pudiendo alcanzar frecuencias de presentacion tan altas como 33%. El
estudio ecocardiografico es una herramienta util en el diagnéstico de
recoartacion. El examen detallado de la anatomia adrtica y la identificacion de
factores como un valor Z alterado del istmo aértico, persistencia de disfuncion
diastélica del ventriculo izquierdo un patrén diastolico alterado en la aorta
abdominal nos deberan alertar como variables predictivas de recoartacion. De
igual manera, un gradiente pico medido por Doppler en el arco aédrtico o
velocidades mayores a 2.5 m/s nos permitiran identificar pacientes con riesgo y/
o recoartacion. El indice de coartacion adrtica es una herramienta util para
predecir riesgo de recoartacion por lo que su identificacion nos permitira
identificar pacientes con riesgo de obstruccion y con ello, nos permitira llevar un
seguimiento postquirurgico mas estrecho.
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