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INTRODUCCION

Descrita por Morgagni y Meckel en 1970, la coartacién de aorta (CoA0),
es una obstruccién localizada en la aorta. Los hallazgos clinicos fueron descritos
por Wernicke en 1875 y por Abbot en 1928. Es una cardiopatia frecuente sobre

todo si se relaciona con las cardiopatias que se manifiestan en el recién nacido.

(1).

Existen diferentes hipotesis sobre su génesis, ninguna se puede desechar
y para cada una pueden encontrarse casos que la sustentan. El comportamiento
clinico es muy variable y depende de la severidad de la estrechez y de si se

asocia 6 no a otras malformaciones.

Para corroborar el diagnostico se dispone de diferentes modalidades no
invasivas como electrocardiograma, radiografia de térax y sobre todo del

ecocardiograma, tomografia axial computada y resonancia magnética nuclear.

).

El tratamiento puede ser por intervencionismo donde es posible realizar la
aortoplastia con balén, y en algunos pacientes, colocacién de stent. La otra
opcién es por cirugia, con reseccion del segmento estenético y anastomosis

termino-terminal. (3).

Existe una situacion particular en la que hay asociacion de la CoAo con
hipoplasia del arco adrtico, estos pacientes requieren de tratamiento quirdrgico,
sin embargo, tienden a presentar recoartacion y, por tanto, se vuelve necesario

una nueva intervencion.



Al respecto, se han diseflado nuevas técnicas quirargicas que se
caracterizan por utilizar la interposicion de un injerto que crea un puente extra

anatomico, disminuyendo asi la posibilidad de una nueva cirugia. (4, 5, 6)

PROBLEMA

Determinar si el puente aortico extra anatomico pudiera considerarse como
una buena alternativa de manejo para pacientes pediatricos que son portadores
de Coartacion de aorta compleja en el Instituto Nacional de Cardiologia “lgnacio
Chéavez”.

Il. MARCO TEORICO

La Coartacion de Aorta es la estrechez que puede encontrarse en el cayado
de la aorta, en la unidn del cayado adrtico con la parte proximal de la aorta
descendente (sitio mas comun) 6 en la aorta descendente, y puede abarcar

mayor 6 menor extension del arco aortico.

Las coartaciones representan del 5 al 7% del total de las cardiopatias, pero
se ha encontrado en el 10 al 17% de las autopsias de recién nacidos con
cardiopatia. La prevalencia es de 0.239 por 1,000 nacidos vivos. También se ha
reportado una mayor frecuencia (entre el 15y 47%) en pacientes con Sindrome
de Turner. Puede asociarse al Sindrome de Marfan y a diversas malformaciones

de las vias urinarias. (1)

Las anomalias asociadas mas frecuentes son la aorta bivalva (25 a 42%), la

persistencia del conducto arterioso, la comunicacion interventricular (32%) y la



hipoplasia tubular del istmo. En alrededor del 20% de los pacientes, ésta

malformacion se presenta en forma aislada. (2).

De acuerdo a sus caracteristicas anatdmicas, anomalias asociadas y

comportamiento clinico se describen dos tipos de CoAo:

1. Coartacién con estrechamiento localizado, existe un diafragma que
obstruye la luz adrtica, se asocia con menor frecuencia con otros defectos
y puede pasar inadvertido en etapas tempranas de la vida.

2. Coartacion con estrechamiento tubular e hipoplasia del cayado aortico. Se
asocia frecuentemente con otros defectos intracardiacos y siempre se

manifiesta durante el primer afo de vida.

Existe una clasificacion basada en la relacion que tiene la coartacién con el
conducto arterioso, es decir, preductal, yuxtaductal y postductal. En el grupo de
las preductales se incluye la hipoplasia istmica de la aorta que puede ser aislada
como un segmento hipoplasico 6 asociada a una coartacion distal del istmo. En
la coartacion del neonato existe una gran variedad morfolégica en cuanto a la
extension de la hipoplasia que, en los casos mas severos, puede involucrar toda

la aorta transversa en cuyo caso es llamada hipoplasia tubular. (2).

Clinica y morfoldgicamente se clasifica en variedad infantil y variedad adulto.

La coartacion infantil se manifiesta en las primeras 6 semanas de vida,
generalmente es preductal 6 yuxtaductal y es frecuente que se asocie a
hipoplasia tubular e incluso la subclavia izquierda puede quedar incluida en la
zona coartada. En general, siempre existe un conducto arterioso y la aorta

descendente presenta una dilatacion en su porcion proximal.

Son recién nacidos de término que pasan los primeros dias de vida sin

problemas, usualmente después de la primera semana de vida, dependiendo de



la caida de las resistencias pulmonares y del cierre del conducto arterioso,
entran en un cuadro de dificultad respiratoria e insuficiencia cardiaca que avanza

a choque cardiogénico y muerte.

La coartacion tipo adulto, se refiere a la que se manifiesta tardiamente,
habitualmente después de los 3 afios, incluso se detecta en pacientes
asintomaticos durante un examen de rutina. Esto puede ser porque la coartacion
no es muy severa y va acentuandose progresivamente de tal forma, que permite
qgque haya una adaptacibn hemodinamica de la patologia. Asi mismo, esta
relacionado con la circulacion colateral que se forme con la cual, se
descomprime la aorta ascendente, mejorando la circulacion por debajo de la

zona coartada.

Los pacientes pasan asintomaticos durante un periodo variable,
comienzan por presentar claudicacion con el ejercicio, dolor en miembros
inferiores, disnea, dolor toracico, hipertension arterial sistémica e insuficiencia
cardiaca y posteriormente fallecen. El diagnéstico puede hacerse solamente con

el cuadro clinico y complementarse con métodos no invasivos.

En la forma infantil, existe dificultad respiratoria e insuficiencia cardiaca.
Lo mas comun es encontrar pulsos saltones en miembros superiores y
disminucién 6 ausencia en miembros inferiores. Si la hipoplasia tubular involucra
la subclavia izquierda, el pulso en el brazo izquierdo estara también afectado.
Puede haber diferencia de presion entre miembros superiores e inferiores, sin
embargo si evoluciona a choque cardiogénico todos los pulsos pueden estar
disminuidos. El aspecto terroso del paciente puede confundir el cuadro con el de

un proceso septico.

En la forma del adulto, los sintomas habitualmente aparecen en la
segunda década de la vida. Son pacientes bien desarrollados, incluso

hiperdesarrollados en la parte superior del cuerpo e hipodesarrollados en la
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mitad inferior respecto a la masa muscular. Tienen hiperactividad vascular y
fremito en la horquilla esternal, los pulsos en miembros inferiores estan
disminuidos, retrasados 6 ausentes y puede haber soplo continuo en el espacio

interescapular originado por la circulacién colateral.

La CoAo provoca secuelas hipertensivas cardiovasculares tales como
enfermedad coronaria, falla cardiaca, eventos cerebrovasculares, diseccion 6
ruptura aodrtica y muerte prematura. Una consecuencia que se manifiesta
tardiamente en la etapa de la adolescencia, habitualmente grave, es el
aneurisma de las arterias cerebrales, sobre todo en aquellas localizadas en el

poligono de Willis. (1, 7)

La radiografia de térax en el neonato, muestra cardiomegalia a expensas
de cavidades derechas, dilatacion de la arteria pulmonar, congestion venocapilar
y edema pulmonar. En el adulto se redondea el apex y un signo patognomaonico
es la erosion del borde inferior de los arcos costales debido al aumento del flujo
de las arterias intercostales (Signo de Roessler), evidente después de los 6 afios
de edad.

El electrocardiograma de la forma infantil, muestra datos compatibles de
crecimiento de cavidades derechas, en el adulto por el contrario, el eje eléctrico
esta desviado a la izquierda con signos de crecimiento de cavidades izquierdas.
(figura 3)

El ecocardiograma en ambas variedades, detecta un gradiente a través
de la zona coartada, describe las caracteristicas de la coartacion y valora con
detalle las valvulas aortica y mitral asi como el septum interventricular, por la

frecuencia de patologias asociadas en éstas estructuras. (1, 2)

El cateterismo cardiaco, se reserva para aquellos casos en los que hay

duda en el ecocardiograma, cuando se asocia a cardiopatias complejas 0
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cuando la morfologia es favorable para realizar el tratamiento a través de

intervensionismo hemodinamico.

El tratamiento médico compensara al paciente mientras se estudia su
caso y se determina el tratamiento percutaneo 6 quirdrgico. Si los pacientes no

se operan y se tratan solo médicamente, la mortalidad es del 80%.

La reparacion quirargica de la CoAo fue descrita por primera vez por
Crafoord en 1945 y permanecié como el tratamiento estandar hasta 1982,
cuando el tratamiento percutdneo descrito por Singer se propuso como una
alternativa menos invasiva de tratamiento. Durante éste tiempo, ha habido varios
estudios que comparan los beneficios y las complicaciones de varias técnicas

quirdrgicas y de la terapia transcatéter. (8)

La reduccién inmediata del gradiente posterior a la cirugia 6 a la
angioplastia con balén parece ser similar. El papel de la angioplastia con balén
en el manejo de la coartacion en neonatos ha permanecido controversial debido
a la alta incidencia de re-estenosis, pero en los niflos mas grandes y en los
adultos es universalmente aceptada y se recomienda como el tratamiento de

eleccion.

La colocacién de stent endovascular parece ser una opcion efectiva y
superior a la cirugia 6 a la angioplastia con balon en el manejo de la CoAo
simple en su forma nativa, después de coartectomia 6 de angioplastia con balén
previa. De tal forma, que el tratamiento de las formas simples de CoAo esta bien
establecida (9, 10). Sin embargo, la coartacidon recurrente puede ser dificil de
manejar, por tanto, la cirugia permanece como el mejor tratamiento para la CoAo
compleja entendiéndose ésta como la recoartacion que requiere multiples
intervenciones 0 la que se acompafa de estenosis de un gran segmento e
hipoplasia del arco transverso, donde la angioplastia percutdnea con colocacién

de stent no es posible.



12

La primera reseccion y anastomosis término-terminal fue realizada por
Nylin en Octubre de 1944. Debido al incremento de recoartaciones después del
tratamiento quirargico, con una frecuencia variable de 1.5 a 43%, el problema de
la reoperacion se convirtid6 en un foco de atencion (11). Existe distorsién de la
anatomia en el area de la coartacion debido al tejido de cicatrizacién, con el
riesgo de dafar arterias intercostales, el nervio laringeo recurrente 6 causar
isquemia de la médula espinal si la aorta es pinzada sin algun tipo de circulacién

extracorpoérea. (12)

En 1973, Weldon propuso un puente con injerto como una solucion a
éstos problemas, evitando la diseccion del tejido cicatrizal. Por su parte, Edie en
1975, utilizé un abordaje combinando la toracotomia posterolateral izquierda y la
esternotomia. Desde entonces, diferentes técnicas han sido descritas para la

coartacioén recurrente.

A pesar de la experiencia de 50 afios, la reparacion quirdrgica de la CoAo
es un reto técnico en pacientes con formas anatoémicas atipicas: coartacion de
un gran segmento, calcificacion de la pared adrtica, poca 6 mucha circulacion
colateral y mudltiples cirugias previas. La circulacion extracorpérea y el paro
circulatorio con hipotermia profunda pueden ser necesarios para el control de la
aorta distal, exponiendo al paciente a considerables riesgos perioperatorios.

Los reportes iniciales de la cirugia para la obstruccién recurrente de la
aorta, fueron desalentadores con una mortalidad operatoria del 15 al 33%.
Castafieda y Norwood, reportaron mortalidad menor del 10% y un gradiente
residual de 40 mmHg 6 mas en el 30% de los pacientes inmediatamente
después de la cirugia. (13). Del 7 al 60% de los pacientes con reparacion de

coartacién previa desarrollan recoartacion y requieren reintervencion.
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En 1980, Vijayanagar describi6 la exposicion de la aorta toracica a través
de esternotomia media e incision del pericardio posterior y colocar un puente de
la aorta ascendente a la descendente, siendo el inicio de las técnicas de puente

aortico extra anatomico (4, 13, 14).

[I. JUSTIFICACION

La Coartacién de Aorta es una de las cardiopatias mas frecuentemente
encontradas, no solo en la nifiez sino también en la vida adulta. Asi mismo,
comienzan a verse con mayor frecuencia formas complejas, asociadas a
estenosis de grandes segmentos e hipoplasia del arco adrtico tanto congénito

como adquirido posterior a un evento quirdrgico previo.

Son casos en los cuales, ya es bien conocido, el alto indice de recoartacion
gue vuelve necesarias diversas intervenciones con un mayor riesgo quirdrgico

en cada una de ellas.

Para tratar éstos casos, se han desarrollado multiples técnicas quirdrgicas,
una de ellas, es la colocacion de un injerto extra-anatdmico, sin embargo con

poca experiencia en la poblacién pediatrica a nivel mundial.

El presente trabajo, expone la experiencia inicial en el Instituto Nacional de

Cardiologia “Ignacio Chavez” con ésta modalidad en pacientes pediatricos.
IV.  OBJETIVO
Describir la experiencia inicial del tratamiento quirargico de la Coartacion

Adrtica Compleja con técnica de injerto extra-anatbmico en pacientes

pediétricos, en el Instituto Nacional de Cardiologia “Ignacio Chavez”.
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V. MATERIAL Y METODOS

Se revisaron los expedientes clinicos y los estudios de los 2 pacientes
pediatricos a los que se les realiz6 correccién extra-anatomica de coartacion

aortica compleja en el Instituto Nacional de Cardiologia “Ignacio Chavez”.

CASO No. 1

Femenino de 12 afios de edad sin antecedentes relevantes, desarrollo
episodios de palpitaciones de inicio y fin subito de aproximadamente 10 minutos
de duracion, alrededor de 3 veces por semana de predominio nocturno. Esta

sintomatologia tenia 2 meses de evolucién.

A su ingreso presenta frémito supraesternal, soplo holosistélico IV/IV con
ascenso vibratorio carotideo bilateral y soplo interescapulovertebral. El
electrocardiograma y la radiografia de térax, no presentan datos de hipertrofia

ventricular.

El ecocardiograma transtoracico reporta una estenosis supravalvular
aortica en reloj de arena con gradiente maximo de 105 mmHg y medio de 65
mmHg, por lo que en agosto del 2003, es llevada a cirugia donde se realiza
aortoplastia desde la unién sino-tubular hasta la arteria subclavia izquierda con
parche de pericardio bovino, bajo hipotermia profunda.

Dos afios después, durante su seguimiento en la consulta externa, un
ecocardiograma de control reporta un gradiente residual a nivel supravalvular
méximo de 70 mmHg y medio de 30 mmHg, asi como insuficiencia aodrtica leve.
Se realiza resonancia magnética nuclear (Figura 1), donde se documenta el
mayor sitio de obstruccién a nivel del arco transverso. Se decide llevar a estudio

hemodinamico con la finalidad de realizar aortoplastia con colocacion de stent.
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Durante el procedimiento se determina, que las caracteristicas
anatomicas no son las adecuadas por lo que se concluye el procedimiento. Se
documenta un gradiente a nivel supravalvular de 27 mmHg y en el cayado

aortico de 13 mmHg. (Figura 2)

Se realiza nueva cirugia en la que se coloca un puente extracardiaco
aorto-aortico con tubo de Woven-Dacron de 16 mm. Este se coloca de la aorta
ascendente, pasando por detras de la VCI y se conecta sobre el parche de
pericardio bovino, de la cirugia previa, en la regién de la aorta descendente, con
ampliacion de la zona de coartacion previa, por una aortotomia longitudinal

sobre el parche de pericardio bovino.

CASO No. 2

Paciente masculino, antecedente de hermano finado por causa
desconocida a los 3 meses de edad. A la edad de 2 meses, presenta dificultad
respiratoria y se detecta cardiomegalia en radiografia de térax. Se complementa
estudio con ecocardiograma y cateterismo cardiaco diagnosticAndose
interrupcion del arco adrtico. Es sometido a cirugia cardiaca donde se coloca
prétesis adrtica de 22 mm. sin complicaciones y es egresado con manejo
antihipertensivo a base de captopril, hidralazina y metoprolol manteniéndose
asintomatico. En sus citas de control, se encuentra un gradiente sistélico de
presion entre el brazo derecho y el brazo izquierdo de 20 mmHg y de 60 mmHg

con relaciéon a los miembros inferiores.

Presenta un soplo sistélico expulsivo en foco adrtico con un segundo
ruido incrementado y pulsos disminuidos en ambas piernas. El
electrocardiograma cuenta con onda P mitral en derivaciones DI y DIIl, QTc

prolongado de 420 ms y datos de crecimiento biventricular y auricular izquierdo
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(Figura 3). La radiografia de térax con crecimiento ventricular izquierdo y “signo
del 3". (Figura 4)

El ecocardiograma documenta una obstruccion en aorta ascendente con
gradiente de 10 mmHg, asi como obstruccion en el tubo protésico con gradiente
pico de 60 mmHg y medio de 35 mmHg. Es hospitalizado para manejo
quirdrgico. A través de esternotomia media y bajo circulacién extracorporea e
hipotermia profunda (32° C), se realiza luxacion cardiaca, con incisién del
pericardio posterior.

Se diseca aorta descendente, se realiza una boca anastomdtica lateral y
se une a un tubo de Woven-Dacron de 14 mm. Este ultimo se posiciona detras
de la vena cava inferior y delante de la vena cava superior, realizandose otra
boca anastomotica sobre la porcion ascendente de la aorta, creando un puente
extra-anatomico sin complicaciones (Figuras 5y 6).

VI. RESULTADOS

Se presentd una complicacion en uno de los pacientes, él tuvo hemorragia en
el periodo inmediato de la cirugia, ameritando transfusion de 3 unidades de
paquete globular asi como otros hemoderivados con adecuada resolucién. No se

presentd ninguna defuncion.

Ambos pacientes se extubaron en un periodo no mayor de 24 horas. Un
paciente tuvo una estancia en terapia postquirargica de 2 dias, el otro
permanecio por una semana debido a que cursé con un cuadro de sepsis que

posteriormente fue remitido.

No se presentaron datos de isquemia medular, quilotérax é dafio en los

nervios frénico 0 laringeo recurrente.



17

Ambos pacientes fueron egresados con seguimiento por consulta externa. En
un periodo promedio de un afio, han permanecido asintoméaticos, el control de la
presién arterial sistémica fue con dosis bajas de captopril y no se ha registrado
gradiente de presion entre los miembros superiores con respecto a los inferiores.

VII.  DISCUSION

La incidencia de recoartacion aortica, posterior a una correccion quirargica,
varia del 1.5 al 43%, dependiendo de la edad y el peso al momento de la
reparacion inicial. Ademas, se asocia con hipoplasia del arco adrtico de un 26 a
un 42%.

La indicacion de reintervencién es un gradiente sistolico entre la presion del
brazo y de la pierna de mas de 20 a 30 mmHg en reposo 6 una reduccién en el

diametro de més del 50% en la angiografia combinada con hipertensién.

La mortalidad de la reparacion de la recoartacion adrtica varia del 0 al 7% vy,

con mayor frecuencia, se debe a sangrado intraoperatorio.

En pacientes con estenosis muy localizada, puede realizarse angioplastia
con balon 6 reseccion con anastomosis. Si la longitud del segmento estrecho
excede cierta distancia, se interpone un injerto, un parche de angioplastia 6 un

colgajo de subclavia. (8)

En 1973, Weldon describié el procedimiento de crear un puente con un
injerto de tubo colocado desde el arco aodrtico 6 la arteria subclavia izquierda a la
aorta descendente. Con el tiempo, ésta técnica se ha realizado en diversas

formas, siendo los injertos colocados extra anatdmicamente. (6, 14)



18

Este procedimiento ha demostrado ser seguro, en grandes series no ha
habido mortalidad temprana y con minima morbilidad. Contribuye a disminuir el
numero de medicamentos antihipertensivos que se necesitan para adecuar la

presion arterial, asi como las complicaciones secundarias. (4, 7)

Se requiere un injerto y esternotomia media, con abordaje a través del
pericardio posterior para acceder a la aorta descendente por arriba del

diafragma, en un segmento con poca circulacién colateral.

También se evita la manipulacion del segmento coartado en el cual, la pared
aortica tiene alteraciones estructurales y extensa circulacién colateral,
principalmente en adultos. En la misma intervencion, pueden repararse otras

patologias cardiacas a través de la esternotomia. (4, 14).

Existen pocos reportes de seguimiento a largo plazo que comuniquen
recoartacion con el injerto extra-anatdmico. Las complicaciones potenciales a
largo plazo pudieran ser estrechez del injerto por trombos ¢ formacion de neo
intima. (14)

VIIl.  CONCLUSIONES

En el Instituto Nacional de Cardiologia “Ignacio Chavez” se inicia con ésta
experiencia de 2 casos, ambos con resultados favorables. Si bien es cierto
gue muchos son candidatos a angioplastia con balén y colocacién de stent y
otros mas son llevados a coartectomia, esto permite el incremento en la
sobrevida de éstos pacientes, que posteriormente pueden desarrollar
coartacion adrtica compleja. De tal forma, que el puente con injerto extra-
anatomico, resulta ser una opcion viable para el manejo de estas formas

complejas tanto congénitas como adquiridas.
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X. ANEXOS

Figura 1. Resonancia Magnética Nuclear prequirdrgica del caso No. 1 donde se

aprecia la zona con principal estenosis en el arco transverso.
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Figura 2. Cateterismo cardiaco. Imagen en proyeccion lateral izquierda con
mediciones de la aorta apreciando estenosis en aorta ascendente, arco

transverso e istmo.
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Figura 3. Electrocardiograma del caso No. 2 el cual demuestra crecimiento atrial

derecho y biventricular.
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Figura 4. Radiografia de térax prequirtrgica con datos de crecimiento ventricular

izquierdo y de coartacion aortica.
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Figura 5. Radiografia de térax en el postquirtrgico inmediato con disminucion del

perfil izquierdo y sin “signo del 3”
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Figura 6. Resonancia Magnética Nuclear donde se observa el arco transverso
aun con estenosis, sin embargo el puente extra-anatomico adrto-adrtico se

encuentra permeable y sin datos de obstruccion.
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