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Coartacién de aorta, hipertensién oculta, hipertensién reactiva, nifios y adolescentes.

(Abreviaturas utilizadas |

J

HTA: hipertensin arterial

MAPA: monitoreo ambulatorio de presién arterial de 24 hs.
VEGE: factor de crecimiento endotelial vascular

adolescencia y se prefiere la implantacién de un stent.

La coartacién de aorta es una cardiopatia congénita que afecta 1 de cada 2500 nacidos vivos. La mayoria de los pacientes
se presentan con varios grados de insuficiencia cardfaca en el periodo neonatal o la lactancia.
La cirugfa es el tratamiento de eleccién a esta edad. En algunos pacientes, el diagnéstico se realiza en la nifiez o en la

Los resultados del tratamiento de la coartacién de aorta a corto plazo son excelentes, pero persiste una alta morbili-
dad en el seguimiento, debido principalmente a la hipertensién arterial. Es importante reconocerla precozmente y debe-
Kria considerarse el monitoreo ambulatorio de presién arterial de 24 hs. dada la alta prevalencia de hipertension ocultaj
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La coartacién de aorta es una cardiopatia congénita que ge-
neralmente se manifiesta como una estenosis del arco adrtico
que, en la mayorfa de los casos, ocurre cerca del sitio de in-
sercién del ductus arterioso, justo por debajo del origen de
la subclavia izquierda. Su incidencia se estima en 1 de cada
2500 nacidos vivos. Afecta mds a varones que a mujeres en
una proporcién de 1.7:1. En més del 70% de los casos se
asocia a una vélvula bicspide aértica. Las anomalias de la
vélvula mitral (anillo supravalvular o vélvula en paracaidas)
y la estenosis subadrtica también pueden asociarse con esta
lesién. Se encuentra frecuentemente asociada al sindrome de
Turner.

La etiologfa de la coartacién de aorta atin no ha sido acla-
rada. Las teorfas del desarrollo se han focalizado en anor-
malidades del flujo, patrones anormales de migracién en el
desarrollo del arco adrtico, y distribucion excesiva de tejido
simil ductos arterioso alrededor del istmo. Sin embargo, es-
tos mecanismos no explican las alteraciones estructurales del
corazén izquierdo, como la vdlvula bictspide adrtica y anor-
malidades de la vélvula mitral, y estructurales vasculares de
la parte superior del cuerpo como aneurismas cerebrales, tan
frecuentemente asociadas a la coartacién. Se ha demostrado
que cambios inducidos por una mutacién en el gen hey2 en
el zebrafish llevan a cambios que simulan una coartacién de

aorta en esta especie. La induccién de una “upregulation” del
VEGF temprano en el desarrollo, es suficiente para suprimir
el fenotipo y la anormalidad de la aorta en este modelo. EL
VEGEF juega un rol primordial en el desarrollo aértico esti-
mulando la migracién de angioblastos hacia la linea media
antes de la formacién de la aorta. Si una mutacién inicial
lleva a efectos secundarios en el VEGF o en otros sistemas
de sefalizacién involucrados en el reclutamiento de células
murales en el feto, llevando a la coartacién de aorta, se des-
conoce. Sin embargo, si esto ocurriera, deberfan esperarse
anormalidades vasculares més generalizadas, y en numerosos
estudios se ha demostrado estructura y funcién vascular nor-
males de miembros inferiores antes y después de la correccion
temprana de la coartacién. Por lo tanto la vasculopatia regio-
nal en los pacientes con coartacién de aorta es mds probable-
mente consecuencia de un efecto hemodindmico anormal
como consecuencia del estrechamiento istmico. También se
ha demostrado un aumento en el coldgeno y disminucién en
el contenido del musculo liso pre-coartacién comparado con
la regién post-coartacion.!

La coartacién de aorta es muy dificil de diagnosticar du-
rante la vida fetal porque la presencia del ductos arterioso
hace muy dificil la deteccién del estrechamiento del istmo.
Un cambio temprano pero no especifico en la ecocardio-
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grafia fetal es un disbalance en el tamano ventricular, con
dominancia del ventriculo derecho. Esto se deberia a anor-
malidades del flujo producidas por la coartacién de aorta y
que podrian tener un efecto a largo plazo en el desarrollo y
funcién ventriculares. Numerosos estudios han demostrado
una masa ventricular aumentada asociada con cambios en la
morfologia del arco adrtico en pacientes normotensos post-
coarctectomia. Un reporte reciente mostré que anormalida-
des en el desarrollo ventricular pueden ser importantes en la
respuesta hipertensiva a largo plazo.?

MANIFESTACIONES CLINICAS

La mayoria de los pacientes afectados se presentan con varios
grados de insuficiencia cardfaca, que refleja predominante-
mente la severidad del estrechamiento aértico, en el periodo
neonatal o durante la lactancia. En el diagndstico clinico
es fundamental el examen fisico buscando la presencia de
pulsos periféricos en los miembros inferiores, ya que estdn
disminuidos (o inexistentes en el 40% de los casos), aun-
que la palpacién de los mismos no descarta coartacién. Es
fundamental la medicién de la presién arterial en miembros
superiores e inferiores que habitualmente es diagndstica. En
el 90% de los casos la presidn sistélica en miembros superio-
res estd por encima del percentilo 95. Es importante medirla
en brazo derecho e izquierdo, ya que si es menor en este
tltimo puede indicar estenosis de la subclavia en la zona de
la coartacién. Es frecuente auscultar un soplo sistélico en el
borde esternal izquierdo que se transmite a dorso y a veces
al cuello. El diagnéstico se confirma con Ecocardiograma
doppler con medicién de flujos. La angiografia sigue siendo
el método que mejor define la anatomia y muestra datos
hemodindmicos, pero cada vez se utiliza mds la resonancia
magnética cardfaca.’

TRATAMIENTO

La cirugfa es el tratamiento de eleccién a esta edad. En pa-
cientes criticamente enfermos se ha utilizado la angioplas-
tfa con balén como paso previo a la cirugfa. El diagnéstico
temprano es fundamental dado que puede ocurrir un rdpido
deterioro con el cierre del ductos arterioso.? Los 2 procedi-
mientos quirdrgicos mds comunes son la exéresis de la coar-
tacién con anastomosis término-terminal o el aumento de
la aorta coartada usando la arteria subclavia, el llamado flap
de subclavia. Aunque los reportes son conflictivos con res-
pecto a la evolucién a largo plazo de ambos procedimientos,
la mayoria se han centrado en la sobrevida, la necesidad de
re-intervencién y la formacién de aneurismas. Tanto la for-
macién de aneurismas como la re-estenosis parecen ser mds
comunes con la reparacién con flap de subclavia. Recien-
temente se ha reportado que esta técnica llevarfa a mayor
hipertensién y rigidez de las arterias de miembros superiores
en comparacién con la anastomosis término-terminal.’ En
algunos pacientes, el diagnéstico se realiza mds tardiamente,
en la nifiez o en la adolescencia, debido a una coartacién

inicial menos severa y/o al desarrollo de circulacién cola-
teral. En estos pacientes se utilizé a partir de los afios 80 la
angioplastia por balén. La evolucién a largo plazo de estos
pacientes muestra una buena reparacién de la coartacién
inicial, pero una alta tasa de re-coartacién y formacién de
aneurismas.® Por lo cual, actualmente se prefiere, en nifios
mids grandes, la implantacién de un stent, con menores tasas
de re-coartacién y aneurismas.” Hasta llegar a la cirugfa estos
pacientes deben ser medicados, utilizdindose habitualmente
inhibidores de la enzima de conversién. También deben re-
cibir medicacién en el post-operatorio inmediato para pre-
venir hipertensién de rebote.

SEGUIMIENTO

La identificacién y tratamiento de los pacientes con coarta-
cién de aorta ha mejorado significativamente en las dltimas
dos décadas y la evolucién a corto y mediano plazo es ex-
celente.® Sin embargo persiste una alta morbilidad a largo
plazo, observindose que mds del 50% de los pacientes ope-
rados son hipertensos.” Aunque la cirugfa temprana puede
prevenir o retardar el desarrollo de HTA, aproximadamente
el 30% de los nifios serd hipertenso al llegar a la adolescen-
cia."” Incluso los adolescentes normotensos en reposo y sin
coartacion residual pueden tener una respuesta hipertensiva
al ejercicio.!"*? Mds atn, con el advenimiento del MAPA,
se encontré que un numero significativo de adolescentes
normotensos post-correccién, presentan hipertension ocul-
ta. Recientemente se reporté hasta un 47% de hipertensién
oculta, asociada a anormalidades de la estructura y funcién
del ventriculo izquierdo."

La HTA post-coarctectomia podria estar relacionada con
alteraciones primarias de los barorreceptores, con cambios
estructurales y funcionales en la pared de los vasos, o con
ambas. En efecto, se ha demostrado una alteracién en la va-
sodilatacién mediada por flujo (mediada por endotelio) y en
la respuesta a la nitroglicerina (independiente del endotelio)
en el lecho vascular pre-coartacién de coartados corregidos,
mientras que la respuesta a la nitroglicerina fue normal en
las arterias femorales. Los mismos autores muestran también
una relacién entre la respuesta disminuida a la nitroglicerina
y la respuesta hipertensiva al ejercicio. También se encontrd
una contractilidad disminuida de la aorta pre-coartacion,
asociada a un aumento de coldgeno y a una reduccién del
musculo liso, en estudios realizados en tejido fresco obteni-
do en la cirugfa. Los autores postularon que los barorrecep-
tores en el drea pre-estendtica pueden estar menos activados
a una presion determinada que los receptores de vasos con
distensibilidad normal, permitiendo que presiones mds altas
sean toleradas por el barorreflejo cardiaco. En adolescentes
recientemente operados de coartacién de aorta, normoten-
sos, se encontré que la mayor rigidez de las arterias centra-
les puede estar inicialmente compensada por aumento en la
sensibilidad de los barorreceptores. Cuando este mecanismo
falla, se desarrolla HTA."

La alta prevalencia de HTA en pacientes operados exito-
samente de coartacion puede ser debida en parte a la mayor



edad operatoria en la mayoria de las series reportadas. Sin
embargo en un estudio reciente en un grupo grande de ni-
fios y adolescentes tratados en la infancia temprana mostré
una alta prevalencia de HTA (descartando re-coartacién) en-
tre los 7 y 16 anos, ya sea evaluada por MAPA (27%) o por
medicién en consultorio (21%)."

Muildiples estudios mostraron que la principal causa de
muerte en pacientes con coartacién de aorta corregida es la
enfermedad coronaria. Recientemente se demostré que la
coartacién en sf misma no es un factor de riesgo indepen-
diente de enfermedad coronaria, sino los factores de riesgo
habituales como la HTA, edad, dislipidemia y diabetes. En
este estudio se repitié el hallazgo de una alta prevalencia de
HTA, por lo cual no es sorprendente que estos pacientes
tuvieran también tasas mds elevadas de accidente cerebro
vascular y de enfermedad vascular periférica.'®

Para el tratamiento de la HTA se usan habitualmente
inhibidores de la enzima de conversién o antagonistas del
receptor AT1 de la angiotensina II. Un trabajo reciente de-
mostr6 que el ramipril disminuye la expresion de citoquinas
pro-inflamatorias en pacientes normotensos con coartacién
de aorta."” El uso de estos agentes con propiedades antiin-
flamarorias parece adecuado, ya que la disfuncién endotelial
observada en pacientes con coartacién de aorta operada pue-
de ser consecuencia de actividad inflamatoria provocada por
un flujo anormal en el sitio de la correccién o consecuencia
de la vasculopatia més generalizada como parte del “sindro-
me de coartacién de aorta”. También se utilizan los beta-blo-
queantes con buena respuesta.'’® Muchas veces se necesita la
combinacién de varias drogas para controlar adecuadamente
la presién, y es importante el control con MAPA, ya que a
pesar de tener presién controlada en el consultorio, los pa-
cientes pueden presentar hipertensién oculta.

En conclusién, aunque los resultados del tratamiento de
la coartacién de aorta a corto plazo son excelentes, persiste
una alta morbilidad en el seguimiento, siendo el principal
factor de morbilidad la HTA. Es importante reconocer pre-
cozmente el desarrollo de HTA, y deberia considerarse el
MAPA en el seguimiento de todos los pacientes con coarta-
cién de aorta corregida, debido a la alta prevalencia de hiper-
tensién oculta. También es importante la deteccién precoz
y tratamiento de otros factores de riesgo de enfermedad car-
diovascular. Es esperable que un diagndstico y tratamiento
precoz de la HTA post-coarctectomia pueda prevenir los
cambios irreversibles producidos por la misma, y de esta ma-
nera mejorar la sobrevida de estos pacientes.
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