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I. COARTACION AORTICA
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transversa

Fig. 1. A. Esquema de arco adrtico. B. Esquema de coartacion aortica SD:
subclavia derecha. CD: Carétida derecha.Cl: Caro6tida izquierda Sl:
subclavia izquierda. Co Ao: Coartacion aortica

DESCRIPCION

El término coartacion de aorta se refiere
a un estrechamiento de la arteria aorta
que causa una obstruccion al flujo adrti-
co™. Tipicamente se localiza en la aorta
torécica descendente distal al origen de
la arteria subclavia izquierda. La mayo-
ria de las coartaciones se localizan en la
zona de la pared posterior de la aorta
opuesta a la insercion del ductus y se
suelen denominar  yuxtaductales,

habiéndose abandonado los términos
coartacion preductal y postductal. Se
producen por una hipertrofia de la capa
media de la porcion posterior del vaso
que protruye hacia el interior y reduce
la luz del vaso. Se puede acompanar de
hipoplasia de la aorta transversa (zona
de la aorta desde el origen del tronco
braquiocefalico hasta el origen de la ar-
teria subclavia izquierda) y/o de la zona
del istmo adrtico (zona de la aorta desde
el origen de la subclavia izquierda hasta
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la insercion del ductus). En un 4-5% de
los casos se asocia con arteria subclavia
derecha andmala que nace por debajo de
la coartacion. En los casos no interveni-
dos se va desarrollando una red de va-
sos colaterales desde las arterias mama-
rias internas a las iliacas externas a tra-
vés de las venas epigastricas en la por-
cion anterior del cuerpo y desde las ti-
rocervicales a la aorta descendente via
arterias intercostales que se hace patente
durante la adolescencia y en la edad
adulta pero que no suelen estar presen-
tes durante los primeros afios de vida®.
De forma infrecuente la coartacion se
localiza en la aorta toracica descendente
0 en la aorta abdominal **,

La coartacion adrtica se puede asociar
con otras malformaciones intracardiacas
sobre todo cuando se asocia con hipo-
plasia de la aorta. Se puede asociar a
CIV en 1/3 de los pacientes. Se asocia a
valvula adrtica bicuspide entre un 30-
85%>, y en ocasiones se acompafia de
otras lesiones obstructivas izquierdas
(15%) como estenosis subadrtica, hipo-
plasia de ventriculo izquierdo y lesiones
obstructivas mitrales  (Sindrome de
Shone). También es frecuente que se
asocie coartacion de aorta a malforma-
ciones complejas intracardiacas.

INCIDENCIA

La coartacion de aorta supone aproxi-
madamente el 5.1% (3-10%) de las mal-
formaciones cardiacas congénitas vy
constituye la octava malformacion car-
diaca por orden de frecuencia. Su preva-
lencia se estima en 2.09 por 10.000 re-
cién nacidos vivos®. Su incidencia es
mayor en varones en relacion 2:1. Es
una malformacion tipicamente asociada
con el Sindrome de Turner*>. La mayo-
ria de los casos aparecen como casos
aislados que responden al patron de
herencia multifactorial descrito para la
mayoria de las cardiopatias congénitas
pero también se han descrito casos fa-
miliares con herencia mendeliana®.

PRESENTACION CLINICA

Los pacientes con coartacion adrtica
pueden diagnosticarse cuando se estudia
un reciéen nacido con insuficiencia car-
diaca severa, 0 cuando se estudian pa-
cientes asintomaticos con alteraciones
en la exploracion clinica (soplo, dife-
rencia de pulsos, hipertension arterial).
Su presentacion clinica va a depender
de la severidad de la lesion y de la aso-
ciacion con otras malformaciones intra-
cardiacas.

El ductus arterioso juega un papel tras-
cendental en el caso de coartaciones
adrticas severas, ya sean aisladas o aso-
ciadas a otros anomalias complejas. El
flujo sanguineo a aorta descendente en
estas ocasiones proviene del ventriculo
derecho a través del ductus. El ductus
en el RN normal se cierra en 48h pero
en casos de coartacion puede permane-
cer abierto varias semanas con una luz
muy pequefia’. La disminucién severa
de calibre del ductus o el cierre del
mismo produce un fallo ventricular iz-
quierdo con congestion severa, cortocir-
cuito izquierda derecha por foramen
oval y sobrecarga de volumen que répi-
damente desemboca en una situacion
de shock con dificultad respiratoria se-
vera, acidosis y ausencia de pulsos en
miembros inferiores. Estas situaciones
se hacen mas patentes si hay CIV y le-
siones obstructivas izquierdas asocia-
das. Los casos de coartacion severa se
suelen manifestar en la primera o en las
dos primeras semanas de vida. Si la
coartacion no es tan severa, una vez que
se cierre el ductus Unicamente se mani-
festara por las alteraciones en la explo-
racion clinica haciéndose evidente una
diferencia de intensidad de los pulsos en
la zona proximal y distal a la coartacién
asi como una diferencia de tension arte-
rial presentando hipertension en miem-
bros superiores.

La exploracion fisica en el caso de los
recién nacidos puede poner de manifies-
to situacion de insuficiencia cardiaca
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severa: palidez, frialdad acra, mala per-
fusion periférica, dificultad respiratoria
taquipnea, taquicardia, ritmo de galope
y hepatomegalia. La aparicion de ede-
mas es poco frecuente pero si aparecen
pueden hacer sospechar sindrome de
Turner. En la exploracion inicial del re-
cién nacido con el ductus abierto puede
no advertirse diferencia de pulsos ni de
tension arterial.. Si la situacion de insu-
ficiencia cardiaca esta muy establecida
puede ser que no sea evidente la dismi-
nucion de pulsos y de TA en miembros
inferiores porque la TA sera baja en to-
do el territorio arterial.

La diferencia de pulsos entre miembros
superiores y miembros inferiores es la
alteracion de la exploracion clinica
principal en los casos de coartacion adr-
tica por lo que se debe recalcar la nece-
sidad de palpar los pulsos femorales en
toda exploracion pediatrica. En algunas
circunstancias los pulsos femorales son
dificiles de palpar especialmente en ni-
fios gordos y en nifios con displasia de
caderas. Es importante palpar todos los
pulsos tanto los de los dos brazos como
los carotideos ya que puede haber coar-
taciones de aorta con nacimiento ano-
malo de la subclavia derecha (distal al
punto de obstruccién) o con origen de
la subclavia izquierda distal a la coarta-
cion. Los pulsos proximales a la obs-
truccion seran potentes y los distales
débiles.

Cuando se advierte diferencia de pulsos
es preciso tomar la tension arterial en
los cuatro miembros. Se deben utilizar
aparatos fiables de medida y manguitos
adecuados al tamafio del miembro. Las
diferencias de presion superiores a 20
mm de Hg son significativas. El gra-
diente tensional puede ser muy elevado
superior a 70 mm de Hg y la presion ar-
terial en casos severos puede llegar a
200 en miembros superiores.

La mayoria de los nifios con coartacion
aodrtica tiene alteraciones en la ausculta-
cion y presentan soplos sistélicos pre-
cordiales de baja intensidad que son

también perceptibles en la region inter-
escapular. Puede auscultarse un clic
protosistolico si se asocia con véalvula
adrtica bicuspide. Pueden presentarse
ademas soplos eyectivos si se asocia a
lesiones obstructivas a nivel valvular o
subvalvular adrtico y soplos sistdlico
correspondiente a comunicaciones in-
terventriculares que son lesiones fre-
cuentemente asociadas.

Métodos diagndsticos

La radiografia de térax y el ECG son
pruebas que siempre o casi siempre ma-
nifiestan alteraciones pero que raramen-
te contribuyen al diagndstico. La radio-
grafia de torax en el recién nacido con
coartacion severa puede mostrar car-
diomegalia moderada o severa acompa-
fiada de signos de hiperaflujo pulmonar
y de congestion pulmonar. Los nifios
mas mayores pueden presentar radiogra-
fias normales o con cardiomegalia leve.
En pacientes mayores no intervenidos
se pueden notar escotaduras en el mar-
gen inferior de las costillas en su tercio
medio que se conocen COMO Muescas
costales y que son secundarias a erosion
producida por las arterias intercostales
dilatadas.

El ECG puede ser normal en casos no
severos. En el recién nacido con coarta-
cion severa muestra hipertrofia de ven-
triculo derecho mientras que en el nifio
mayor y en adulto con lesion severa
muestra hipertrofia del ventriculo iz-
quierdo.

La ecocardiografia doppler es el método
diagnostico fundamental para la detec-
cion de coartacion adrtica. La definicion
de la zona afecta es mas fécil en recién
nacidos y lactantes que en nifios mayo-
res y adolescentes. Se puede observar
una escotadura en la pared posterior de
la aorta toracica y se pueden hacer me-
diciones del calibre de la aorta ascen-
dente, de la aorta transversa, del istmo
adrtico y de la aorta descendente. Por
medio del doppler y del doppler color se



Protocolos Diagndsticos y Terapéuticos en Cardiologia Pediatrica

Capitulo 10

puede observar una aceleracion de flujo
en la zona de la coartacion que permite
evaluar la severidad de la obstruccion.
Se puede calcular la diferencia de pre-
sion entre la aorta proximal y distal a la
coartacion. Las obstrucciones severas
muestran un patron de flujo caracteristi-
co que se extiende a la diastole®.

El cateterismo cardiaco y la angiografia
demuestran la zona coartada, la exten-
sion y severidad de la misma. Los gra-
dientes obstructivos superiores a 20 mm
Hg son significativos. Asimismo se
puede estudiar la presencia de lesiones
asociadas, definir la circulacion colate-
ral y evaluar la repercusién hemodina-
mica. El cateterismo no obstante tiene
sus limitaciones: por una parte puede
ser dificil pasar un catéter por zonas de
obstruccion severa y por otra pueden
presentarse complicaciones especial-
mente en pacientes hemodindmicamente
comprometidos, especialmente los re-
cién nacidos. Los pacientes que estén en
situacion de insuficiencia cardiaca seve-
ra pueden mostrar gradientes tensiona-
les falsamente leves y ademas la per-
meabilidad del ductus puede hacer mas
dificil la correcta evaluacion de la seve-
ridad de la lesion. Por todas estas razo-
nes se desaconseja realizar cateterismos
cardiacos para la evaluacion de la coar-
tacion de aorta especialmente en el pe-
riodo neonatal salvo que no se haya po-
dido demostrar por otros métodos™.

En los dltimos afios se han desarrollado
otras técnicas de imagen que son muy
utiles para la evaluacion del arco aortico
y que permiten realizar diagnostico pre-
ciso de la coartacion aértica’. La angio-
resonancia magnética (AngioRM) con
inyeccion de gadolinio por una via peri-
férica permite hacer una buena evalua-
cion del arco adrtico y permite hacer
una reconstruccién tridimensional que
muestre claramente los defectos. La li-
mitacion fundamental de la AngioRM
es que es una técnica que exige la cola-
boracién absoluta del paciente que debe
permanecer totalmente inmdvil durante

un periodo de tiempo no inferior a 15
minutos por lo que los nifios requieren
sedacion y colaboracion de un aneste-
sista. Por otra parte la calidad de las
imagenes obtenidas es mayor en pacien-
tes mayores que en nifilos pequerios. El
TAC de alta calidad limita la duracion
del estudio pero no exime de radiacio-
nes. Ambas técnicas son muy promete-
doras en el futuro. Actualmente aungue
no son la exploracion de primera elec-
cién son utiles para la evaluacion y el
seguimiento de los pacientes.

TRATAMIENTO MEDICO

El recién nacido con coartacion severa
puede estar en situacion muy grave y
requiere en primer lugar estabilizacion
clinica incluyendo correccién rapida de
la acidosis y del equilibrio hidroelectro-
litico, diuréticos y en muchas ocasiones
ventilacion mecénica y perfusion de
drogas vasoactivas. Asimismo requiere
perfusion inmediata de PGE1 para re-
abrir el ductus. La dosificacion de
PGE1 es la estdndar a 0.1 mi-
crogr/kg/min durante 20 min. seguida
de percusion de mantenimiento a 0.03.
Cuando el paciente es mayor de 10-15
dias la utilidad de la PGE1 es baja pero
ocasionalmente se ha demostrado eficaz
hasta las 4 a 6 semanas de vida® . Si se
reabre el ductus se notard un aumento
de la TA en miembros inferiores asi
como aumento de la perfusion periférica
y mejoria general?.

El nifio mas mayor que normalmente
Unicamente presenta hipertension arte-
rial no responde a los farmacos hipoten-
sores hasta después de la cirugia.

TRATAMIENTO QUIRURGICO

La coartacién aortica se puede resolver
quirdrgicamente o a través de procedi-
mientos de cardiologia intervensionis-
ta>#%® Aunque hay cierta controversia
la mayor parte de los autores recomien-
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dan cirugia para el tratamiento de la
coartacién aortica nativa ya que es mas
elevada la aparicion de aneurismas (2-
20%) y de recoartaciones (31%) a me-
dio plazo después de la dilatacion con
catéter. Algunos grupos han preconiza-
do la angioplastia con catéter balon in-
cluso en el recién nacido pero los resul-
tados son peores que los quirurgicos y
el indice de complicaciones mas alto.
La técnica quirdrgica mas preconizada
es la reseccion y anastomosis termino-
terminal pero no siempre es posible es-
pecialmente cuando se asocia con hipo-
plasia del istmo aortico o de la aorta
transversa. En estos casos se recurre a
técnicas de ampliacién con parche o con
tejido proveniente de las subclavia iz-
quierda (técnica de Waldhausen). Tam-
bién se puede recurrir a realizar una
amplia diseccion del arco aértico, ligar
la aorta a nivel del istmo, realizar una
incision longitudinal en todo el borde
inferior de la aorta transversa y del ist-
mo aodrtico y suturar la aorta descenden-
te de forma término lateral. La proble-
mas mas frecuentes dependientes de la
técnica quirdrgica son la reestenosis que
es especialmente frecuente en la cirugia
de lactante y de recién nacido (hasta el
50%) y la aparicion de aneurismas que
es més frecuente con la técnica de am-
pliacion con parche especialmente si se
asocia a hipoplasia de aorta transversa
pudiendo producirse hasta en un 10% de
los pacientes'® 2,

En casos de lesiones asociadas las mas
frecuentes son la CIV y las obstruccio-
nes al tracto de salida del VI. En el caso
de CIV asociadas hay mucha discusion
sobre el tratamiento quirargico de elec-
cion'?. Las opciones incluyen cirugia
aislada de la coartacion con cierre pos-
terior de la CIV si es necesario, cirugia
de la coartacion y banding de la arteria
pulmonar con posterior cierre de CIV y
debanding o correccion combinada ini-
cial de ambas lesiones. La mayoria de
los centros abogan por realizar una aor-
toplastia en primer lugar y realizar ban-

ding de la arteria pulmonar si la CIV es
grande y en un segundo tiempo retirar el
banding y cerrar la CIV sobre la base de
un estudio multicéntrico publicado en
1994 que puso de manifiesto que esta
estrategia tenia mucha menor mortali-
dad que el abordaje combinado de am-
bas lesiones™. En los dltimos afios se ha
reducido la morbilidad y la mortalidad
de la cirugia extracorpérea en lactantes
y recién nacidos y hay cierta tendencia
en centros con amplia experiencia en ci-
rugia neonatal a la cirugia correctora
en un sélo tiempo®

La mortalidad de la coartacion aortica
aislada es baja pero la mala situacion
clinica al ingreso en el caso de los re-
cién nacidos y la presencia de lesiones
asociadas hace que la mortalidad global
para todos los pacientes pueda superar
el 10%"* 82 Son frecuentes algunas
complicaciones postoperatorias espe-
cialmente la hipertension arterial®, que
suele ser transitoria y el sangrado, espe-
cialmente en pacientes mas mayores 0
reintervenciones. Infrecuentemente se
presenta isquemia intestinal postopera-
toria (sindrome postcoartectomia) por lo
que se suele retrasar la introduccion de
la alimentacion 48 horas. También se
pueden presentar quilotorax, paralisis
del nervio recurrente y muy raramente
paraplegia (incidencia del 0.5% en una
recopilacién de 12000 casos interveni-
dos en varios centros) %.

Cateterismo intervencionista

La coartacion adrtica se puede dilatar
por medio de angioplastia con catéter
baldn. Es la técnica de eleccion para di-
latar zonas de reestenosis después de la
cirugia®®. Su utilizacion como método
de abordaje de la coartacion nativa esta
muy discutido™*®, Los estudios com-
parativos entre cirugia y cateterismo
realizados en la misma época son muy
escasos'®. La angioplastia con catéter
balén es til para liberar la obstruccién
obteniéndose reducciones del gradiente
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de presion y aumentos del calibre del
vaso muy significativos habiéndose rea-
lizado con éxito incluso en lactantes pe-
quefios y recién nacidos™ pero con un
indice mas elevado de reestenosis y de
aneurismas en la zona de dilatacion. Se
deben reservar los procedimientos de
cateterismo para pacientes mayores, con
lesiones circunscritas o para aquellos
con alto riesgo por escasa circulacion
colateral. Las técnicas que se han utili-
zado son la angioplastia con catéter ba-
I6n y la implantacion de stents que son
dispositivos intravasculares circulares
que mantienen la dilatacion del vaso
producida por los catéteres de dilata-
cion. La implantacion de estos disposi-
tivos requiere insercion de catéteres de
grueso calibre y su utilidad se reserva
para pacientes mayores*,

PRONOSTICO

La historia natural de la coartacién aor-
tica aislada es mejor que la de la coarta-
cion con lesiones asociadas. Los recién
nacidos con insuficiencia cardiaca tie-
nen muy mal prondstico y una mortali-
dad practicamente total sin intervencion
en las primeras semanas de vida.
Aproximadamente un 10% tendran una
insuficiencia cardiaca mas leve y pue-
den sobrevivir sin intervencion hasta la
edad adulta. En la adolescencia y en
edad adulta es muy frecuente el desarro-
Ilo de una miocardiopatia hipertensiva y
el 90% de los pacientes no tratados fa-
llece antes de los 50 afios, siendo la
edad media de muerte a los 352,

La supervivencia de los pacientes inter-
venidos depende de la severidad de la
lesion, de la edad y el peso en el mo-
mento de la intervencién, del grado de
hipoplasia del istmo o de aorta transver-
sa acompariante y de la presencia de le-
siones asociadas. Los resultados actua-
les son buenos especialmente en casos
de coartacion aortica aislada con morta-
lidad quirudrgica inferior al 2% y super-
vivencia superior al 95% al afio y supe-

rior al 90% a los 5 y 10 afios®?*'. La
técnica quirurgica influye en el porcen-
taje de recoartacion aortica y en la inci-
dencia de reintervencion. Los recién na-
cidos presentan hipoplasia frecuente de
la aorta transversa y requieren amplia-
cion del arco por diversas técnicas.Con
las técnicas mas nuevas de ampliacion
de la anastomosis se ha reducido la in-
cidencia de recoartacion desde un 20-
40% a incidencias menores del 10%%.
Los resultados son peores cuando se
acompafian de comunicacion interven-
tricular grande o multiple es cercana al
70% al afio y del 60% a los 5y 10 afios
mientras que cuando acomparia a lesio-
nes cardiacas complejas no llega al 40%
al afo y supera levemente el 15% a los
5y 10 afios segun datos publicados hace
10 afios.® Las series méas modernas ofre-
cen una supervivencia superior al
90%25,27,28

PROTOCOLO DE SEGUIMIENTO

El protocolo de seguimiento debe tener
en cuenta en primer lugar si el procedi-
miento ha sido efectivo o no. La valora-
cion postoperatoria va encaminada a de-
terminar si hay obstruccion residual, hi-
pertension arterial residual o aneurismas
de la zona intervenida. Se considera
efectiva cuando el gradiente obstructivo
residual es menor de 20-30 mm de Hg
sin extension del mismo a la diéstole,
sin hipertension arterial y sin imagen de
dilatacion de la zona intervenida.

Las revisiones deben incluir toma de
tension arterial por métodos fiables,
Ecocardiograma y radiografia de torax.
se deben revisar a los 3, 6 meses, al afio
y después cada 2 afios®. Tienen utilidad
durante el seguimiento en algunas oca-
siones el test de esfuerzo y el Holter de
presion. Puede necesitarse en ocasiones
resonancia magnética especialmente si
hay sospecha de recoartacion o de aneu-
risma. El cateterismo no se utiliza como
método diagndstico de seguimiento y se
reserva Unicamente para realizacion de
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dilataciones con catéteres en caso de re-
coartacion aortica. Se debe valorar el
momento mas adecuado para la realiza-
cion de angioplastia con catéter en pa-
cientes operados que no debe realizarse
de forma precoz.

REVISIONES POR EL PEDIATRA
Y CAUSAS DE DERIVACION NO
PROGRAMADA A CARDIOLOGIA
PEDIATRICA

Tras el tratamiento quirurgico los pa-
cientes recién nacidos con coartacion
aortica severa experimentan una mejoria
clara recuperan peso rapidamente y des-
aparecen los signos de insuficiencia

cardiaca que presentaban antes de la in-
tervencion. Es importante una colabora-
cion estrecha entre el pediatra de cabe-
cera y el especialista. El pediatra puede
colaborar en el seguimiento de los pa-
cientes especialmente los pacientes ma-
yores en los que es relativamente fre-
cuente la hipertension arterial postope-
ratoria. Si se constata hipertension per-
sistente al retirar o disminuir el trata-
miento antihipertensivo se debe reenviar
al paciente al especialista para valora-
cion del resultado quirdrgico®?%. En
algunos casos la hipertension persiste a
pesar del tratamiento y precisa revisio-
nes periddicas de seguimiento de hiper-
tension.

Il. INTERRUPCION DEL ARCO AORTICO

Tipo A

Tipo B

Tipo C

Fig. 2. Interrupcion del arco adrtico. SD: Arteria subclavia derecha. Sl: Arteria subclavia
izquierda. CD: Arteriacarotida derecha. Cl: Arteria carotida izquierda. AA: Aorta ascendente.

AD: Aorta descendente
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DESCRIPCION

La interrupcion del arco adrtico (IAA)
se caracteriza por la falta de continuidad
entre la aorta ascendente y la aorta des-
cendente. En el afio 1959 Celoria y Pat-
ton hicieron una clasificacion basada en
la zona de obstruccion en relacion con
la salida de los grandes vasos en tipos
A, By C*. Eltipo A se produce por in-
terrupcion entre el origen de la arteria
la subclavia izquierda y la aorta descen-
dente y supone un 42% de todos los ca-
sos. En el tipo B la interrupcion se pro-
duce entre la arteria cardtida izquierda y
la subclavia izquierda y supone un 53%
del total de casos. La interrupcion tipo
A se refiere a la obstruccién entre el
tronco braquicefalico y la arteria caroti-
da izquierda y es la mas infrecuente
(<5%)'. Casi todos los pacientes con
IAA tienen una CIV grande que en su
mayor parte afecta al septo conal, que se
suele desviar hacia la izquierda y pro-
duce una mala alineacion del tabique
que puede producir con frecuencia este-
nosis subvalvular aértica™®. Las ano-
malias asociadas mas frecuentes son el
truncus y la ventana aorto pulmonar. La
interrupcion del arco aortico sin otras
anomalias asociadas es excepcional.

La aorta ascendente suele tener un cali-
bre de aproximadamente la mitad de lo
normal. La arteria subclavia derecha se
puede originar de forma andémala desde
la aorta descendente especialmente en
los casos de IAA tipo B.

INCIDENCIA

La IAA es muy infrecuente, con una in-
cidencia de 0.003 por 1000 recién naci-
dos*®. No presenta predominio de sexos.
La IAA tipo B se asocia con frecuencia
a microdeleccién del cromosoma 22 y a
Sindrome de Di George. Un 14% del to-
tal de los pacientes con microdeleccién
22 q 11 * presentan IAA y hasta un
50% de los pacientes con IAA tipo B
pueden tener microdeleccion 22q11%>

Aunque la mayoria de los pacientes con
microdelecciones tienen alteraciones
fenotipicas caracteristicas, pueden pasar
desapercibidas en periodo neonatal por
lo que se debe realizar estudio cromo-
somico en todos los casos.

FORMAS DE PRESENTACION
CLINICA

La mayoria de los pacientes se presen-
tan en la primera semana de vida con
signos de insuficiencia cardiaca, ciano-
sis y dificultad respiratoria. Inicialmente
no hay diferencia de pulsos ni de ten-
sion arterial en los territorios proximal y
distal a la interrupcion. La CIV es gran-
de por lo que se igualan las saturaciones
en ambos ventriculos y no se producen
por tanto diferencias de saturacion entre
miembros inferiores y superiores a pe-
sar de que el flujo a aorta descendente
provenga del ventriculo derecho'>*,

Cuando se cierra el ductus arterioso se
produce un aumento franco de flujo a
arterias pulmonares y una disminucion
de flujo a aorta descendente que desem-
boca en una situacion de bajo gasto con
flujo pulmonar aumentado y edema
pulmonar®. A nivel clinico se hace pa-
tente una disminucion de pulsos y de
TA en miembros inferiores con respecto
a los superiores si la obstruccion es dis-
tal al origen de la subclavia izquierda
(IAA tipo A); si la obstruccién es entre
la subclavia izda y la car6tida izda
(IAA tipo B) la diferencia de pulsos se-
ra entre brazo derecho y brazo izquierdo
y miembros inferiores. Si el pulso es
mayor en el brazo izquierdo que en el
derecho puede tratarse de IAA tipo A
con subclavia derecha anémala y si tan-
to los pulsos de miembros superiores
como inferiores son débiles en compa-
racion con los carotideos puede tratarse
de una IAA tipo B con nacimiento
anomalo de la arteria subclavia derecha
por debajo de la interrupcion del arco.
La auscultacion no es llamativa en estos
pacientes; suelen tener soplos de bajo
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grado y ritmo de galope. La CIV es
grande y las presiones estan igualadas
en ambos ventriculos por lo que no se
producen soplos significativos a este ni-
vel.

Se deben tomar las tensiones arteriales
en los 4 miembros y no olvidar palpar
los pulsos carotideos. Se deben utilizar
manguitos adecuados para recién naci-
dos.

Métodos diagndsticos

El ECG en los casos de IAA suele mos-
trar crecimiento ventricular derecho o
biventricular. Las alteraciones radiolo-
gicas no son especificas y suelen mos-
trar cardiomegalia con aumento de flujo
pulmonar y grados variables de conges-
tion.

El diagndstico ecocardiogréfico debe
incluir la visualizacion de la disconti-
nuidad del arco adrtico, la definicion de
la comunicacion interventricular y el
diagnostico de lesiones asociadas
13323637 | a aorta ascendente tiene un
calibre claramente menor que el tronco
pulmonar. Se puede visualizar la conti-
nuidad del tronco pulmonar con el duc-
tus y la aorta descendente. Las ramas
pulmonares habitualmente estan dilata-
das y son confluentes. Se debe hacer
una correcta valoracion del tamafio y la
localizacion de la comunicacion inter-
ventricular. En general se produce una
reduccion del tracto de salida del ventri-
culo izquierdo por desplazamiento del
septo conal. No se producen gradientes
obstructivos subadrticos porque la CIV
es amplia y no restrictiva por lo que la
obstruccion subadrtica es mas dificil de
diagnosticar. Se han descrito diversas
medidas de la regién subvalvular aorti-
ca, tanto en valores absolutos (< 4 mm)
como en valores z que buscan predecir
la aparicion de obstruccion subadrtica
significativa en el postoperatorio®®.
La asociacion con obstruccion subval-
vular adrtica afecta negativamente al
pronéstico®® .

El diagnostico angiografico de la inte-
rrupcion del arco adrtico exige la reali-
zacion de angiografias en aorta ascen-
dente que se puede sondar a través de
un catéter venoso avanzado a través de
foramen oval, ventriculo izquierdo y
aorta ascendente o de forma retrograda
por via arterial a través de catéteres in-
troducidos a través de arteria axilar de-
recha siempre que el origen de la sub-
clavia izquierda no sea andmalo en cuyo
caso naceria distal a la interrupcion del
arco. La angiografia en aorta ascendente
muestra una aorta ascendente de calibre
inferior al tronco pulmonar. En la IAA
tipo A los tres troncos supraadrticos na-
cen previos a la obstruccion, en el tipo
B nacen el tronco braquiocefalico y la
carétida izquierda y en el tipo C Unica-
mente el tronco braquiocefalico. Tam-
bién se puede hacer una inyeccion de
contraste en aorta descendente con téc-
nicas que permiten visualizar relleno re-
trogrado del ductus arterioso, de las ar-
terias pulmonares y de los vasos que
nazcan distales a la obstruccion contri-
buyendo a una correcta valoracién de la
longitud del segmento del arco obstrui-
do. La definicion de lesiones asociadas
en general se hace por ecocardiografia
pero pueden ser necesarias angiografias
en VD o VI para aclarar dudas diagnds-
ticas. El diagnostico hemodinamico de
la obstruccion subadrtica tiene sus limi-
taciones ya que la CIV es grande y no
se registran gradientes obstructivos sub-
valvulares adrticos por lo que el catete-
rismo se limita a la imagen angiografi-
ca.

La necesidad de la realizacion del cate-
terismo cardiaco y la angiografia esta
muy discutida por varios motivos. En
primer lugar la visualizacion de los de-
fectos por ecocardiografia suele ser
buena, el cateterismo no esta en absolu-
to exento de riesgos en recién nacidos
graves, existen limitaciones en cuanto a
la correcta evaluacion hemodinamica de
la estenosis subaortica asociada y por
altimo la realizacion de angiografias en
aorta ascendente suele precisar catete-
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rismo arterial de miembros superiores
gue puede incluir diseccion arterial.

La resonancia magnética se utiliza muy
infrecuentemente para el diagndstico
inicial de interrupcion del arco aortico.
Se ha extendido mas su utilizacion para
la valoracion postoperatoria especial-
mente en pacientes mayores con sospe-
cha de obstruccion residual en el arco
aodrtico.

TRATAMIENTO MEDICO

Los pacientes con IlA precisan medidas
de estabilizacion inmediatamente des-
pués del diagnostico, que incluyen, al
igual que los casos de coartacion aorti-
ca, correccion de la acidosis, del equili-
brio &cido-base, diuréticos, drogas va-
soactivas, ventilacion mecanica y perfu-
sion de PGE1">%,

TRATAMIENTO QUIRURGICO

El objetivo del tratamiento quirdrgico es
restaurar la continuidad del arco aortico
y corregir las lesiones asociadas. Se
puede hacer una cirugia definitiva en un
tiempo o se puede corregir el arco adrti-
co con o sin banding de la arteria pul-
monar y en un segundo tiempo cerrar la
comunicacion interventricular. Aunque
en los ultimos afios se tienda a la co-
rreccion definitiva en un sélo tiempo
hay muchos grupos que siguen utilizan-
do la cirugia paliativa inicial con co-
rreccion posterior. La mortalidad com-
binada precoz y tardia de la reparacion
en un sélo tiempo se ha referido entre
un 18-42% y la combinada después de
cirugia en dos tiempos entre un 35y un
72%".

La continuidad del arco adrtico se resta-
blece de forma diferente segun la 1AA
sea de tipo A, B o C y de la distancia
que exista entre ambos cabos asi como
del grado de hipoplasia de aorta ascen-
dente y de aorta transversa. Es necesario
en todos los casos una amplia diseccion
y la eliminacién total del tejido ductal.
En los casos de interrupcion tipo A la
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cirugia es similar a los casos de coarta-
cion severa; en la 1AA tipo B requiere
amplia movilizacion de la aorta descen-
dente y anastomosis amplia de la misma
con la aorta ascendente. Puede ser nece-
sario ampliar la misma con prétesis, con
la cardtida izquierda o la subclavia iz-
quierda.*®?

PRONOSTICO

La mayoria de los pacientes con inte-
rrupcién del istmo adrtico sin tratamien-
to quirdrgico fallecen en la etapa de re-
cién nacido o de lactante. La supervi-
vencia ha aumentado claramente a raiz
de la aparicién del tratamiento con
PGE1 que ha permitido la estabilizacion
de los pacientes previo al tratamiento
quirurgico.

Los datos del unico estudio multicéntri-
co, realizado entre 1987 y 1992 y, que
englobaba a 183 pacientes ofrecia una
supervivencia al mes al afio y a los 3
afios de la cirugia del 73%, 65% y 63%
respectivamente y resefiaba como facto-
res de mal pronostico el bajo peso, la
edad precoz de cirugia, la presencia de
CIV restrictiva y la asociacién a obs-
truccion subaortica38. En los ultimos
afios los resultados quirurgicos referidos
por algunos grupos estan mejorando lo
que lleva a la correccién en un solo
tiempo con supervivencia a los 5 afios
cercanas del 70-90%39-41. Los pacien-
tes con mejor expectativa de supervi-
vencia son los pacientes de buen peso,
con CIV aislada grande y que no pre-
sentan obstruccién subvalvular adrtica.
La interrupcion tipo C tiene un riesgo
muy alto de fallecimiento pero afortu-
nadamente es excepcional8

REVISIONES EN CARDIOLOGIA

Los pacientes a los que se realiza aorto-
plastia con banding de la arteria pulmo-
nar como cirugia inicial requieren una
supervision estrecha para determinar
cuando es el mejor momento para la ci-
rugia definitiva. La mayor parte de los
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pacientes en los que no se realiza un
cierre primario de la CIV tienen signos
de insuficiencia cardiaca precoz que
obliga a cerrar la CIV en el primer mes
después de la cirugia del arco adrtico®®.
En la mayor parte de las ocasiones en
que se evidencian lesiones obstructivas
a nivel del tracto de salida del ventricu-
lo izquierdo después de la cirugia ini-
cial®*® la deteccion es precoz en el pri-
mer mes o0 dos después de la cirugia por
lo que se deben hacer revisiones preco-
ces después del alta que incluyan nueva
valoracion ecocardiografica.

Las estenosis residuales del arco aortico
se pueden valorar tanto clinicamente
(diferencia de pulsos y tensiones arteria-
les entre aorta ascendente y aorta des-
cendente) asi como por ecocardiografia
al igual que en los casos de coartacion
operada.

REVISIONES POR EL PEDIATRA
Y CAUSAS DE DERIVACION NO
PROGRAMADA A CARDIOLOGIA
PEDIATRICA

La situacion clinica de los pacientes in-
tervenidos de IAA serd muy variable
dependiendo de si se ha realizado una
cirugia definitiva en un tiempo o de si
se ha realizado una técnica paliativa.
Los pacientes con cirugias paliativas y
los pacientes corregidos en los que apa-
recen lesiones residuales importantes
son pacientes muy delicados que pre-
sentan signos de insuficiencia cardiaca
y que precisan medicacion y nuevas in-
tervenciones. El apoyo nutricional es
muy importante en estos casos y suelen
precisar suplementos cal6ricos. Con
frecuencia tienen dificultades en la de-
glucion y retraso ponderoestatural. Por
todos estos motivos es preciso un estre-
cho contacto entre el pediatra y el car-
didlogo infantil. En muchas ocasiones
puede ser necesaria la participacion de
expertos en nutricion. Son también fre-
cuentes las infecciones respiratorias tan-
to de vias altas como de vias bajas y en
periodos invernales es necesario tomar
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medidas de profilaxis frente al virus
respiratorio sincitial*>. La mala evolu-
cion de la curva ponderoestatural y la
aparicién de complicaciones respirato-
rias son motivos frecuentes de consulta
entre el pediatra general y el especialista
en cardiologia infantil.
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