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Resumen

La coartacion adrtica constituye el 5 a 8% de las anomalias congénitas del
sistema cardiovascular, y se asocia a otras malformaciones siendo la mas
comun, la aorta bivalva. Se estima que el 90% de los pacientes no tratados,
mueren a la edad de 50 anos. En el presente estudio revisaremos brevemente
la embriologia, el diagnostico en las diferentes modalidades de imagen,

asociaciones congeénitas y el tratamiento desde un punto de vista radiologico.

Introduccion

La coartacion adrtica es una entidad frecuente, constituye el 5 a 8% de los
defectos congénitos del sistema cardiovascular, con mayor incidencia en
varones (1.5:1) y alta morbilidad. Se define como disminucion del calibre
aortico a nivel itsmico (Fig.1) y ocurre tipicamente entre la emergencia de la
arteria subclavia izquierda y el ducto arterioso. Generalmente se asocia a otras
alteraciones congénitas entre las cuales se encuentran la valvula adrtica
bicuspide (Fig. 2), hipoplasia del cayado aodrtico (Fig. 3), dilatacion de los
troncos supraadrticos (Fig. 4) y de las arterias intercostales (Fig. 5), estenosis
de la arteria subclavia izquierda (Fig. 6), aneurisma de la aorta ascendente y
del circulo de Willis (Fig. 7) y defectos en el septo ventricular, entre los mas
comunes. Es la cardiopatia mas frecuente en el sindrome de Turner. El objetivo
de ésta revision es mencionar los hallazgos radiologicos en el diagndstico y

tratamiento de la coartacion adrtica.



Embriologia

Durante el desarrollo embrionario, las aortas dorsales y las ventrales se
comunican entre si por medio de 12 vasos (6 pares) arteriales llamados arcos
aorticos. La aorta ventral se convierte en la aorta ascendente y la aorta dorsal
da origen a la aorta toracica descendente. El primero, segundo y quinto arcos
involucionan. El tercer arco forma las arterias carotidas. El cuarto arco aértico
izquierdo forma el cayado aodrtico izquierdo; el derecho involuciona. La parte
dorsal del sexto arco derecho desaparece y el izquierdo forma el conducto
arterioso. Las séptimas arterias intersegmentarias migran de manera cefalica y
dan origen a las arterias subclavias. Esto ocurre entre la sexta y octava

semanas de gestacion.

Anatomia normal del cayado aortico

La raiz adrtica se encuentra localizada entre el anillo de la valvula aértica y la
unién sinotubular, su calibre es de 2.5 a 3.3 cm e incluye los senos de Valsalva.
La unidn sinotubular es el sitio de unién de los senos de Valsalva con la aorta
ascendente, tiene calibre de 2.3 a 2.9 cm. La aorta ascendente es el segmento
localizado entre la unidn sinotubular y el tronco braquiocefalico, su calibre es de
2.3 a 2.9 cm. El cayado adrtico es el segmento transversal de la aorta, desde la
emergencia del tronco braquiocefalico hasta el origen de la arteria subclavia
izquierda 2.3 a 2.7 cm. El itsmo es la porcidn corta de la aorta desde el origen
de la arteria subclavia izquierda hasta el conducto arterioso, mide 2.7 a 2.9 cm.
La aorta descendente es el segmento que continua en sentido caudal desde el

itsmo, mide 3 cm.



Fisiopatologia de la coartacién adrtica

El mecanismo exacto por el cual se produce la coartacion adrtica no es aun
bien conocido. Las hipdtesis mas aceptadas son la teoria hemodinamica y la
del tejido ductal ectopico. En la teoria hemodinamica se propone que un flujo
preductal anormal o un angulo anormal entre el ducto y la aorta aumentan el
flujo ductal de derecha a izquierda y disminuyen el flujo itsmico potenciando asi
el desarrollo de una coartacion. Una alta incidencia de coartacion aortica en
pacientes con cardiopatias congénitas que cursan con flujo aértico anterégrado
disminuido in Utero apoya ésta teoria.

La teoria de la extensién anormal de tejido ductal en la aorta propone que con
el cierre ductal también se produce la obstruccién aortica, sin embargo, no
explica los grados variables de hipoplasia aortica asociados a la coartacién de
la aorta.

Histologicamente se ha reportado un engrosamiento focal de la media de la
pared aortica previo a la zona de insercion del ducto arterioso o ligamento
arterioso. La intima en ésta zona, puede ser de grosor normal inicialmente, con
engrosamiento al paso del tiempo, y ocasionar obstruccion al involucionar el
ducto arterioso. El tipo de presentaciéon se ha descrito como preductal o tipo
infantil y postductal o tipo adulto, sin embargo, estudios anatémicos sugieren
que todas las coartaciones son de tipo yuxtaductal. La localizacién tipica de la
coartacion es distal al origen de la arteria subclavia izquierda aproximadamente
a nivel del ducto arterioso, aunque en raras ocasiones puede afectar niveles
mas inferiores de la aorta. Usualmente se observa wuna dilatacion

postestendtica en la aorta descendente.



Presentacion clinica

La presentacion clinica y la severidad de los sintomas esta determinada por el
grado de estenosis aortica, la presencia o no de anomalias del arco aortico
asociadas, la persistencia o no del ducto arterioso, la rapidez con que éste se
cierre y el grado de resistencia vascular pulmonar. Los pacientes que debutan
tempranamente, generalmente tienen estenosis aortica severa y se presentan
en las primeras semanas de vida con deficiencia en la perfusion, manifestada
por taquipnea y letargo, que pueden evolucionar a falla cardiaca congestiva y
shock. La presentacién puede ser abrupta y aguda con el cierre del conducto
arterioso. En los casos menos severos de estenosis aodrtica, no se desarrolla
falla cardiaca congestiva temprana, debido al desarrollo gradual de circulacion
colateral. Estos pacientes suelen iniciar con soplo e hipertensién arterial con
discrepancia de presion entre extremidades superiores e inferiores durante la
nifez, adolescencia o adultez. Pueden presentarse con hemorragia
intracraneana secundaria a la ruptura de aneurismas cerebrales, hipertrofia
ventricular izquierda y posteriormente desarrollar falla cardiaca congestiva. La
mortalidad en pacientes no tratados es del 90% en mayores de 50 afos, con

una edad promedio de 35 anos.

Modalidades de imagen

e Radiografia simple
El diagndstico de coartacion adrtica con una radiografia posteroanterior simple
del torax se da en el 92% de los casos. Los hallazgos clasicos son
ensanchamiento del contorno izquierdo de la arteria subclavia, asi como la

alteracion en el contorno de la aorta descendente, con apariencia de “doble



prominencia” causado por dilatacidon pre y post estendtica, que en conjunto dan
lugar al “signo del 3” (Fig. 8). Cuando se asocia la estenosis aértica a valvula
bivalva, se puede observar prominencia del ventriculo izquierdo. La circulacion
colateral se manifiesta por ensanchamiento mediastinal superior, secundario a
dilatacion de las arterias mamarias internas. El “signo de Roesler” se encuentra
en el 75% de los pacientes en la edad adulta, y se observa como muescas en
el borde inferior de las costillas, tipicamente de la tercera a la novena, que son
el resultado de erosidon Osea por la pulsatilidad de las arterias bronquiales
dilatadas. En nifios con coartacion severa, puede haber cardiomegalia y

congestion pulmonar.

e Ecocardiografia Doppler
La ecocardiografia Doppler es actualmente la primera técnica de imagen
utilizada en la identificacion de la localizacién y gravedad de la coartacion y
tiene la ventaja de proporcionar una estimacion no invasiva del gradiente de
presion a través del estrechamiento. Pero a veces es dificil de obtener una
buena visualizacion del sitio de la coartacion a causa de una mala ventana

acustica y la larga distancia entre el transductor y la region itsmica.

e Angiografia por cateterismo
Esta modalidad esta limitada Gnicamente para fines terapéuticos, ya que es
una técnica invasiva, y no esta libre de complicaciones. Es un prerrequisito
para la angioplastia tanto en dilatacién con balén, como para colocacion de
stent (Fig. 9). Proporciona informacion exacta sobre el gradiente de presion en

la zona preestendtica, estendtica y postestendtica, asi como visualizacion
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detallada de la circulacién colateral en tiempo real, ademas de alteraciones
asociadas como hipoplasia de la porcion transversa del arco aodrtico. El
gradiente de presion sistolico “peak-to-peak” mayor de 20 mmHg se considera
indicativo de obstruccion significativa. Sin embargo, la magnitud del gradiente,
no se relaciona necesariamente con el grado de severidad de la estenosis, ya
que el gradiente depende también de otros factores como la cantidad y el
calibre de los vasos colaterales. En el caso de pacientes con persistencia del
conducto arterioso, el gradiente de presion también se modifica. La angiografia
es especialmente util en pacientes en quienes se sospecha defecto del septo

interventricular, para valorar la funcion del ventriculo izquierdo.

e Tomografia Computada
La tomografia computada tiene la mas alta resolucion entre los estudios de
imagen no invasivos usados en la evaluacion del sistema cardiovascular y la
aorta. Proporciona excelente detalle anatomico, gracias a su capacidad de
reformateo isotrépico que permite crear imagenes en multiples planos
diferentes. Las adquisiciones con “gating cardiaco” permiten evaluar anomalias
cardiacas congénitas en alta resolucion, con el mismo bolo de contraste
utilizado para valorar la aorta. Se puede evaluar la circulaciéon colateral
detalladamente, lo que puede proporcionar informacién sobre la severidad de la
estenosis aodrtica, asi como valoracion de la colocacion de stents en el
seguimiento post tratamiento (Fig.10). La principal desventaja de la tomografia
computada es la radiacibn acumulativa, especialmente en la poblacion
pediatrica, sin embargo, con los escaners de ultima generacion, es posible

reducir hasta el 90% de la dosis de radiacién, sin perder seguridad diagnéstica.
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Los tomodgrafos helicoidales multidetector con energia dual, permiten realizar
escaneos prospectivos con high-pitch, en los que se reduce la dosis de
radiacion a submilisieverts y minimizan los artefactos por movimiento. Para la
evaluacion adrtica se utilizan grosores de corte entre 1.5 y 3mm. La
informacion anatémica, permeabilidad de las anastomosis e injertos en caso de
que estén presentes y las posibles complicaciones postquirurgicas son visibles
con facilidad. Otra consideracion importante para mejorar la calidad de la
imagen es utilizar técnicas de “bolus-triggering” y “gating cardiaco”, en especial
si se desea valorar la raiz aértica, aorta bivalva, arterias coronarias o anatomia
cardiaca. Las contraindicaciones de la angiotomografia son alergia al medio de
contraste o insuficiencia renal cronica. Sin embargo, una evaluacion juiciosa del
grado de insuficiencia renal y una hidratacion adecuada previa al estudio

pueden reducir el riesgo de nefropatia.

e Resonancia magnética
La angiografia por resonancia magnética es una excelente herramienta en la
evaluacién no invasiva tanto anatémica como funcional del corazén y de los
vasos sanguineos, con una sensibilidad del 95% y especificidad de 82%
(Fig.11). Las imagenes potenciadas en T1 sangre negra doble inversion
recuperacion, proporcionan gran detalle anatomico del segmento coartado y de
las estructuras adyacentes, pueden ser adquiridas sin necesidad de inyeccion
intravenosa de gadolinio, lo cual es de ayuda en pacientes que presentan
alergia o enfermedad renal cronica. La técnica preferida para proporcionar
mayor detalle anatomico es con inyeccidn de gadolinio. Para evaluar el

gradiente de presion en el segmento coartado, se utiliza la secuencia steady-
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state free precession (SSFP), el cual es un parametro importante para el
planeamiento quirurgico y de intervencion endovascular. La medicion de los
volumenes de flujo pre y postestendéticos son utiles para determinar el grado y
severidad del flujo colateral de una manera no invasiva. También ha ganado
auge en la evaluacion anatomica postquirurgica, caracterizacion de coartaciéon
recurrente u obstruccién residual, circulacién colateral, hipertrofia ventricular y

funcion sistolica.

Valoracion radiolégica para planeacion quirdrgica

Es importante determinar el tipo de coartacion adrtica, ya sea difusa, de
segmento largo o pseudocoartacién; la presencia o no de circulaciéon colateral;
el calibre del ducto arterioso, en caso de que se encuentre permeable; y la
presencia y grado de hipoplasia de la porcion transversa del cayado y del

itsmo, especialmente en neonatos.

Criterios quirurgicos en nifios

La hipertension significativa o falla cardiaca congestiva son indicativas de
intervencidn. Las opciones terapéuticas son la reseccién del segmento
estendtico o intervencion endovascular (con balén o colocacion de stent). La
recurrencia de coartacion es similar en ambos casos. Sin embargo, la dilatacion
con balén tiene menor morbilidad y complicaciones que la reseccion quirurgica.
La angioplastia con balén es la mejor eleccion para el tratamiento de coartacion
adrtica sintomatica en pacientes menores de 3 meses. Los nifios y
adolescentes que presentan pocos sintomas podrian categorizarse en un grupo

de intervencion electiva; se recomienda la dilatacion con balén en pacientes
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entre 3 y 5 afos. No se recomienda esperar mas alla de los 5 afios de edad
para realizar el tratamiento, hay evidencia de hipertensién residual si se trata al
paciente después de ésta edad. Los pacientes con problemas asociados a la
coartacion aortica como hipertension, hipertrofia progresiva del ventriculo

izquierdo o disfuncion del mismo, requieren intervencion inmediata.

Complicaciones

La coartacién de la aorta es una enfermedad de por vida con complicaciones
que pueden no ser evidentes hasta muchos afios después de una reparacién
inicial y aparentemente exitosa.

Las principales complicaciones posteriores a la angioplastia por coartaciéon
aortica incluyen ruptura arterial, diseccién aodrtica, migracion o fractura del stent
y menos frecuente aneurismas. Se han reportado casos de ruptura del balén
con la consiguiente mala expansion y colocacion del stent, lo cual propicia que
migre. Con los nuevos stents BIB (baldén en balén), se ha disminuido ésta
complicacion. El catéter BIB es un tiene disefio triaxial. Dos vias se utilizan
para inflar los balones, mientras que la tercera se usa para efectuar el
seguimiento de la guia. La finalidad del catéter con balon doble es aplicar un
inflado incremental con el fin de abrir una arteria. El balén interno proporciona
la expansién inicial de la arteria y también actua como una herramienta que
mantiene el catéter en la arteria mientras se infla el balon externo. El balén
externo se infla entonces facilitando el resto de la expansion. Otra complicacién
es la hemorragia en el sitio de puncion y pérdida de pulso, debido al calibre del
introductor usado para la angioplastia. El uso de dispositivos de cierre vascular

puede ayudar a evitar este problema. Las complicaciones raras incluyen el
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infarto de miocardio y hemorragia retroperitoneal. En el seguimiento a largo
plazo, se han descrito casos de trombosis en la luz del catéter (Fig.12). Las
complicaciones a largo plazo como recoartacion (incidencia de hasta 33%), la
formacion de aneurismas en las zonas tratadas y la hipertension paraddjica

continuan siendo problemas frecuentes.

Conclusion

La coartacion aortica es uno de los defectos congénitos del sistema
cardiovascular mas comun, con una alta morbimortalidad a pesar del
tratamiento. El diagndstico temprano es piedra angular para mejorar la calidad
de vida del paciente. La tomografia computada representa el método no
invasivo de eleccion tanto para el diagndstico, la planeacion quirurgica y el
seguimiento post tratamiento. Gracias a la aparicion de métodos de imagen no
invasivos, la angiografia se utiliza unicamente con fines terapéuticos. La RM
ademas de proporcionar excelente detalle anatomico del sistema
cardiovascular y las estructuras adyacentes, aporta informacion funcional con
la secuencia de contraste en fase, en la cual se puede medir el gradiente de
presidon en el segmento coartado con gran precisidon, que es de gran
importancia al momento de decidir el tipo de tratamiento adecuado para el
paciente. Todo esto de manera no invasiva, sin contraste endovenoso ni
exposicidon a radiacién ionizante, especialmente util en la poblacion pediatrica y
en pacientes alérgicos al medio de contraste yodado o con enfermedad renal

cronica.
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Imagenes

Figura 1. Coartacion adrtica. Imagenes de tomografia computada en fase contrastada arterial. En la
imagen A se muestra una reconstruccién multiplanar sagital oblicua izquierda, con maxima intensidad de
proyeccion, en la que se observa coartacion posterior a la emergencia de la arteria subclavia izquierda, la
cual se encuentra hipoplasica, ademas de hipoplasia del segmento transverso del cayado aoértico. La
imagen B muestra un corte axial, con maxima intensidad de proyeccion, en el cual se observa la
disminucion del calibre en el segmento transverso del cayado aértico en un paciente con coartacion
aortica.

Figura 2. Valvula adrtica bivalva. Tomografia computada en fase contrastada arterial, en reconstrucciones
multiplanares. Corte axial de la raiz adrtica (A), en donde se muestra morfologia bivalva de la valvula
aortica, asociada a dilatacion de los senos de Valsalva, visualizado en un corte sagital (B), en un paciente
con coartacion.
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Figura 3. Hipoplasia del segmento transverso del cayado aodrtico. Angiotomografia en corte axial (A) y
reconstruccion multiplanar sagital oblicua izquierda (B), en la que se muestra disminucion del calibre en el
segmento transverso del cayado adrtico, en un paciente con coartacién adrtica. Se observa también ligera

dilatacion postestendstica en la aorta descendente.

Figura 4. Dilatacion de troncos
supraadrticos. Angiotomografia, en
reconstruccion multiplanar en corte
sagital obliculo, con maxima intensidad
de proyeccion, en la que se muestra
dilatacion de los troncos supraadrticos y
con coartacién aortica.

Figura 5. Dilatacion de las arterias
mamarias internas. Angiotomografia, en
una imagen en reconstruccion
multiplanar, con maxima intensidad de
proyeccion, en la que se muestra la
circulacion colateral por dilatacion de las
arterias mamarias internas en un
paciente con coartacion adrtica.
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Figura 6. Estenosis de la arteria subclavia
izquierda. Angiotomografia, en una imagen
en reconstruccion multiplanar sagital oblicua
con maxima intensidad de proyeccion, en la
que se muestra estenosis de la arteria
subclavia izquierda y coartacion aortica.

Figura 7. Aneurisma en ambas arterias
cerebrales medias. Resonancia
magnética en secuencia 3D TOF, que
muestra aneurisma de ambas arterias
cerebrales medias, en una paciente con
coartacion adrtica.

Figura 8. Signo del “3”. Radiografia PA de térax (A) en la que se muestra la dilatacién proximal a la
estenosis adrtica, compuesta por ensanchamiento de la arteria subclavia izquierda, asi como dilatacion de
la aorta descendente pre y postestenética. Angiotomografia (B) en reconstrucciéon multiplanar coronal con
maxima intensidad de proteccion, en la que se confirman los hallazgos de la radiografia, ademas de
observarse aneurisma de la raiz aértica y la porcion ascendente con coartacion a nivel del itsmo.
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Figura 9: Angioplastia con Stent. Secuencia de angiografia en la que se muestra una coartacion aodrtica,
con posterior angioplastia con colocacion de Stent, y dilatacion del segmento coartado.

Figura 10.Angiotomografia en reconstrucciones multiplanares, que muestra la colocacion adecuada de
los stents y la permeabilidad de los mismos, en un paciente tratado por coartacién adrtica itsmica y en
aorta descendente.
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Figura 11. Angioresonancia magnética Se muestran imagenes en T1 FAT SAT posterior a la
administracion de gadolinio. Se observa coartacion aértica asi como la circulacion colateral a través de las
arterias intercostales y las mamarias internas.

Figura 12. Angiotomografia. Se muestran imagenes en corte axial y en reconstruccién multiplanar sagital
oblicua, en las que se observa un defecto de llenado intraluminal a nivel del stent, compatible con
trombosis, en un paciente tratado por coartacién adrtica.
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