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Resumen : Se hace una pequefa resefna histérica de esta enfermedad. Luego se revisa la anatomia de las
diferentes variantes de coartacién de la aorta y se relaciona a la embriologia y la fisiologia que puede dar
origen a estas variantes. Después se describen las principales operaciones que se pueden realizar para
corregir la obstruccion de la aorta.

Se discute también la combinacién entre la presencia y ausencia de comunicacion interventricular y otras
malformaciones a nivel intracardiaco y su correlacion con el arco adrtico coartado.

Finalmente, de acuerdo a las variantes anatémicas, se sugiere cual tipo de procedimiento quirurgico es el mas
recomendable, tomando en cuenta todas estas caracteristicas y unido a un analisis amplio de las
manifestaciones clinicas de esta patologia.
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COARCTATION OF THE AORTA. ANATOMIC ASPECTS
AND THEIR RELATIONS WITH THE SURGICAL
TREATMENT

Abstract: There is a brief review of the pathology. Then the anatomy and the different variants of the
coarctation of the aorta are correlated with the embryology and physiology that could originate these
variants. After, there is a description of the main surgical procedures that can be performed to correct the
obstruction of the aorta.

There is also a description between the presence and absence of an interventricular communication and
other intracardiac malformations and their relation with the coarctation of the aorta.

Finally and accordingly to the anatomical variants there are recommendations on which is the optimal
operation for any anatomical type of coarctation also with a vast analysis of the clinical manifestations of this
pathology.

Key words: coarctation, aorta, surgery. Source: NLM.

INTRODUCCION
El término coartacion deriva del latin coarctere,
que significa contraer.

Lo que conocemos tradicionalmente en medicina
como coartacién de la aorta se define como una
estrechez intravascular en la porcién superior de la
aorta toraxica descendente usualmente distal a la
arteria subclavia y en relacion al ductus arterioso
[1,2].

Desde el punto de vista fisiopatolégico para que
esta estrechez presente manifestaciones clinicas,
debe producir un gradiente de la presion
sanguinea de al menos 20 a 30 mm de mercurio
entre las porciones superior e inferior para que sea
considerada como una enfermedad. Asi, de
acuerdo a dicho gradiente, esta condicién va a
producir  una sobrecarga de presion en el
ventriculo sistémico de diversos grados que al
paso de los afios va a conducir a otras secuelas
[3,4].

La presencia de diversas variantes anatémicas en
el arco adrtico que pueden llevar a esta situacion
clinica se debe analizar previamente a la cirugia

para poder asi establecer una estrategia quirurgica
adecuada para corregir el problema.

El propésito de este articulo es el de revisar estas
variables y correlacionarlas con las diferentes
opciones quirurgicas propuestas.

RESENA HISTORICA

La coartacion de la aorta fue descrita por primera
vez por Morgagny en un reporte de autopsia en
1760 [5]. Otros reportes fueron mencionados por
Craige en 1841, quien hablaba de la lesion
conocida como infantil tipica y luego Baire en 1886
quien mencionaba una lesién diferente conocida
como la de tipo adulto [6].

En 1903 Bonnet empieza a hablar de una
clasificacion de acuerdo a la localizacién del
defecto obstructivo y su relacién con el ductus
arterioso (pre-ductal y post-ductal) [7].

En 1938 Gross y Hufnagel realizaron trabajos de
cirugia correctiva experimental en animales [8]. En
1941, Rafestein, Levine y Gross revisaron 104
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casos de autopsia con la patologia categorizada
como del tipo adulto [9].

En 1944 Blalock y Park presentaron un trabajo
experimental donde se usaba la arteria subclavia
para reparar el defecto y en ese mismo afio
Crafoord y Nylin realizan en Suecia la primera
correccion quirdrgica exitosa del defecto con una
anastomosis término- terminal [10,11].

En 1951 Lynxwiler y colaboradores reportaron
una correccion exitosa en un paciente pequefio y a
partir de ese momento se inicia el desarrollo de
una gran variedad de técnicas quirurgicas y una
mejor comprension de la fisiopatologia de la
enfermedad con una mejoria subsecuente de los
resultados quirurgicos [12,13,14,15].

EMBRIOLOGIA Y ANATOMIA

A pesar de que en la definicion especifica se habla
de una lesion intravascular cercana a la region del
ductus, esta puede constituir desde una estenosis
localizada hasta una discontinuidad total de la luz
del vaso.

Entre estos extremos se han descrito varios grados
de hipoplasia o elongacion anormal de los diversos
segmentos del arco adrtico en varias
combinaciones  asociadas o no a la lesion
localizada [1,2].

Para complicar aun mdas este panorama, todas
estas lesiones aorticas se pueden o no asociar a
otras malformaciones intracardiacas que podrian
estar implicadas en la patogénesis del problema.
Entre ellas destacan la comunicacion
interventricular y las anomalias del tracto de
entrada y salida del ventriculo subaoértico [16, 17].

En el caso de la estrechez intravascular simple, la
proliferaciéon anormal del tejido ductal en su
proceso de cierre ha sido implicada en la etiologia
de la estrechez. No obstante esta situacion no
explica el desarrollo de la coartacién en pacientes
con ductus arterioso persistente, o con coartacion
en otros segmentos del arco ni tampoco para una

hipoplasia o elongacién anormal de los diferentes
segmentos del arco.

Estas anomalias segmentarias pueden tener una
interrelacion con las malformaciones
intracardiacas subaodrticas que producen patrones
anormales de flujo sanguineo durante el periodo
embrionario.

Podriamos hablar entonces de dos teorias
complementarias que se han implicado en la
embriogénesis del problema.

La primera seria la teoria del flujo vascular que se
basa en la hipotesis de que el flujo sanguineo en las
camaras y grandes vasos cardiacos durante el
periodo fetal determinan su tamafo al momento
del nacimiento.

Dentro de esa perspectiva todas aquellas lesiones
que disminuyan el flujo sub-aértico pueden influir
en un desarrollo anormal de los segmentos del
arco [18,19,20,21].

Una patologia que podria ser relacionada de
manera directa a esta teoria es el sindrome de
Shone en el cual la coartacién de la aorta se asocia
a estenosis adrtica, estenosis subadrtica y
anomalias de la valvula mitral. De igual forma
vemos como en las lesiones en donde hay un flujo
disminuido en la aorta, como por ejemplo en
presencia de una comunicacién inter-ventricular
mal alineada, es posible la presencia de un hipo
desarrollo de la aorta y los grandes vasos [22,23].

Esta teoria que puede mostrar muy claramente los
procesos que podrian ocurrir en pacientes con
malformaciones intracardiacas no puede, sin
embargo, explicar la presencia de coartacion sin
problemas obstructivos del ventriculo subadrtico.

Para estos pacientes el cuadro se puede
complementar con la teoria de una proliferacion
anormal del tejido ductal a nivel intravascular que
puede ser un factor significativo en la patogénesis
de la enfermedad [22].
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Podriamos entonces deducir que estariamos
hablando de diferentes tipos de problemas que
pueden producir una enfermedad obstructiva de la
aorta.

Siguiendo la clasificacién de Celoria y Patton el
arco aortico normal puede ser dividido en tres
porciones. [24] (fig. 1).

Longitudes Diametros
1. Ao Asc. A. Ao Asc.
2. ILLC B. [-LLC

3. LC-LS C. LC-LS
4. Istmo D. Istmo

5. Trans. Arc. E. Ao Desc.

Figura 1. El diagrama muestra las diferentes medidas de los
didmetros externos y las longitudes de los segmentos del
arco aértico. Ao. Asc.: aorta ascendente, I-LC: segmento entre
las arterias innominada o tronco braquiocefdlico y arteria
carétida comun izquierda, LC-LS: segmento entre la arteria
carétida comun izquierda y subclavia izquierda, Trans. Arc.:
arco transverso, Ao. Desc.: aorta descendente [16, Original ].

La primera seria la porcion ascendente que irfa de
la unioén entre la aorta y el ventriculo subarterial
hasta el inicio de la arteria braquiocefalica o
innominada. La segunda se conoce como el arco
transverso que va del tronco braquiocefalico hasta
la arteria subclavia izquierda. La tercera seria el
istmo que se define como el segmento entre la
arteria subclavia izquierda y el ductus arterioso o
su ligamento.

A partir de ahi continuaria la porcién descendente
de la aorta toracica.

En la coartacién tipica con un ductus arterioso
persistente o parcialmente abierto, existe un

estrechamiento difuso de la aorta en la regién
ductal con una membrana interna. En estos casos
no es usual el encontrar lesiones obstructiva
intracardiacas aunque si puede verse la presencia
de una comunicaciéon interventricular en cerca de
un 20% de los casos (fig. 2).

Figura 2. La imagen muestra la fotografia de una coartacién
de la aorta caracteristica frente al ductus arterioso [Original].
En el diagrama adjunto, I: arteria innominada o tronco
braquiocefalico, LC: arteria cardtida comun izquierda, LS:
arteria subclavia izquierda, D: ductus arterioso, DA: aorta
descendente.

A nivel del arco transverso y del istmo es posible
encontrar en algunos casos elongaciones (aumento
anormal de la longitud) o hipoplasias (disminucién
anormal del diametro) entre los diferentes
segmentos que conforman el arco o la porcién del
istmo adrtico entre la arteria subclavia y el ductus

(fig. 3)

En algunos casos de coartacidn, si no existe la
porcién del istmo y la arteria subclavia izquierda
emerge en el lado opuesto del ductus, esto nos
hablaria de un problema del desarrollo entre el
sexto y cuarto arcos adrticos izquierdos (fig. 4).
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Figura 3. La imagen muestra la fotografia de una hipoplasia
del arco transverso. [Original]. En el diagrama adjunto, I:
arteria innominada, LC: arteria carétida comun izquierda, LS:
arteria subclavia izquierda, D: ductus arterioso, DA: aorta
descendente.

Figura 4. La imagen muestra la fotografia de una ausencia del
istmo adrtico en donde la arteria subclavia izquierda LS se
encuentra naciendo en frente del ductus arterioso D.
[Original].

Los tipos anatdmicos de la coartacion se pueden
correlacionar frecuentemente con la edad a la que
se manifiesta el problema. De tal forma que
usualmente entre mas compleja la malformacion,
mas temprano en la vida se presenta el problema.

En la que se considera como pre-ductal o infantil,
usualmente el ductus arterioso va a estar
permeable y puede haber defectos del arco
transverso o del istmo. Son también mas
frecuentes las lesiones sub-aérticas obstructivas.

En la conocida como del tipo adulto o yuxtaductal,
es normal que el ductus arterioso este al menos
parcialmente cerrado. Existe ademds, un
estrechamiento externo visible y a nivel
intravascular la lesién se encuentra usualmente
alrededor de la zona del ductus arterioso [16].

La pseudocoartacion de la aorta consiste en un
hallazgo raro donde hay una elongaciéon anormal
del arco adrtico por lo que aparentemente existe
una disposicion del vaso anormal y donde podria
ocurrir un gradiente, no obstante este no esta
presente.

Entre otras malformaciones asociadas a la
coartacion encontramos, las anomalias de la
valvula adrtica como la aorta bivalva, la displasia
de las valvas, estenosis y en algunos casos la
presencia de lesiones subadrticas, particularmente
la presencia de membrana fibrosa subadrtica.

También la presencia de comunicaciones inter-
ventriculares de varios tipos, malformaciones de la
valvula mitral como el doble orificio mitral,
musculo papilar dnico en paracaidas, anillos
supravalvular y displasia [16].

También es frecuente la presencia de una
circulacion intercostal prominente
particularmente en aquellos casos que han tenido
una evolucion mas prolongada.
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Se mencionan ademas las malformaciones de las
arterias coronarias y de las arterias subclavias
[22].

HISTORIA NATURAL

Los pacientes con coartacion de aorta se van a
manifestar, como ya hemos mencionado, en dos
formas principales.

El primer grupo seria aquel en el que los sintomas
se presentan en la primera semana de vida a causa
de que la circulacion distal del cuerpo es
dependiente de la permeabilidad del ductus
arterioso. Por ello al momento de cerrarse el
ductus, se va a dar un cuadro de choque
cardiogénico y en virtud de la ausencia de una
circulacion colateral bien desarrollada a esta edad,
el cuadro se va a asociar a una acidosis severa y
lesion de los 6rganos distales a la coartacidn.

El otro grupo del espectro lo constituye aquel en el
cual la mayoria de los pacientes estan
asintomaticos, pero van desarrollando
hipertension arterial especificamente en las
extremidades superiores [25].

Puede haber algunas variantes entre estos
extremos como consecuencia de las otras
malformaciones o variantes asociadas [26,27].

DIAGNOSTICO

En el examen fisico de un paciente que se presenta
con un choque cardiogénico, por el cierre del
ductus arterioso usualmente durante el periodo
neonatal, va a mostrar un bebé con mala perfusion
tisular, taquicardia, taquipnea y ausencia de pulsos
especialmente en extremidades inferiores. La
presion arterial va a estar disminuida y el higado
aumentado de tamafno.

En la radiografia de térax vamos a encontrar una
cardiomegalia importante [28].

El examen clave para el diagnéstico de esta
patologia es el ecocardiograma con doppler color

en donde hay una ausencia de flujo en la aorta
toracica distal, puede también determinarse el sitio
de la coartacién, la morfologia del arco y sus
diversos componentes y la presencia o no de otras
malformaciones intracardiacas.

El examen fisico de un paciente de mayor edad
revela una hipertension arterial de las
extremidades superiores asociada a una ausencia
de pulsos femorales [29].

En la radiografia toracica del paciente de mayor
edad, podriamos notar en algunas oportunidades
el signo clasico de 3 que vendria a ser la
consecuencia de la dilatacibn de la arteria
subclavia, el estrechamiento de la aorta y
finalmente la dilataciébn post estenotica. En
ocasiones y dependiendo del tiempo de evolucion
se pueden notar lesiones erosivas de las costillas
por el ensanchamiento de las arterias intercostales.
En la ecocardiografia vamos a encontrar una
coartacion que la mayor parte de las veces no esta
asociada a otras malformaciones significativas.

En algunas oportunidades y para estudiar
caracteristicas particulares de la enfermedad, se
pueden requerir otros examenes como la
angiografia, el cateterismo, la tomografia
computarizada, la resonancia magnética o la
ecocardiografia fetal ( Ver Fig. 5), [30,31].

Figura 5. Imagen muestra un aortograma donde se aprecia
una coartacion de la aorta caracteristica [Original].
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TECNICAS QUIRURGICAS

La estrategia para el abordaje de la coartacién va a
depender de la edad a la cual se presenta el
paciente, de su condicién clinica al momento del
diagnostico y de las caracteristicas de Ia
malformacién del arco [32,33,34,35].

El otro factor que tiene gran influencia en cuanto a
la cirugia que se debe practicar es la presencia o no
de otras malformaciones asociadas con particular
interés en el caso de la comunicacién inter
ventricular y la obstruccion del tracto de salida del
ventriculo izquierdo [36,37,38].

Entre las diversas técnicas de reparacion del
defecto aértico podemos citar:

RESECCION DE LA COARTACION Y
ANASTOMOSIS AORTICA TERMINO - TERMINAL:

Esta fue la primera técnica descrita para la
correccion de una coartacion, en un paciente de 12
afios en 1944.[11] Posteriormente se presentaron
otros reportes de enfermos mas pequeiios [39].

Esta técnica ha sido muy utilizada a través de los
aflos con muy bajos porcentajes de mortalidad y
parece ser la primera alternativa para coartaciones
localizadas, no obstante al paso del tiempo si
presenta indices moderados de recoartaciéon y no
puede ser usada en casos donde existe una
hipoplasia o elongacién importante de alguno de
los segmentos del arco [40].

INTERPOSICION DE UN TUBO PROSTETICO:

Esta técnica fue descrita por Gross en 1951, y
consistia en el uso de un segmento de homoinjerto
de aorta particularmente en pacientes con
segmentos de coartacién prolongados. Luego otros
autores usaron injertos de otros materiales como
dacron [41,42].

Esta modalidad tiene la ventaja de que se puede
usar en pacientes que tienen un segmento largo de
obstrucciéon o bien aquellos en los que es mas
dificil el movilizar la aorta para hacer una

anastomosis termino -terminal. Incluso puede ser
usada por una toracotomia derecha en pacientes
que ya han sido reoperados o con otras lesiones
residuales en el sitio original de la coartacion.
Tiene logicamente la desventaja de que el injerto
no puede crecer lo que limita su uso en pacientes
mas pequefios en los que existe una mayor
probabilidad de que se desarrolle wuna
recoartacion.

AORTOPLASTIA CON PARCHE :

Esta otra alternativa de reparacion descrita por
Vosschulte en Alemania en 1957 consiste en la
creacion de un parche prostético que se coloca a
manera de una teja sobre el sitio de la estrechez de
la aorta [43].

Esta variante presenta la ventaja de que se puede
usar para reparar la coartacién y en caso necesario
el parche se puede extender a los diversos
segmentos del arco que pueden estar hipoplasicos
sin tener que hacer una movilizacion extensa de los
tejidos.

Su principal desventaja, ademas de la posibilidad
de una recoartacion, es la de que se puede asociar
al desarrollo de aneurismas a nivel del parche.

AORTOPLASTIA CON FLAP DE LA ARTERIA
SUBCLAVIA:

Esta técnica fue introducida por Waldhausen y
Nahrwold en Suecia, en 1966 en tres pacientes
lactantes [44].

El principal atractivo de la misma es el usar un
tejido propio del paciente para reparar el defecto,
con la evidente ventaja de que el tejido pueda
crecer con el mismo y de esa forma prevenir el
desarrollo de una recoartacién. La técnica también
puede ser usada en caso de hipoplasias del istmo y
en forma reversa para hipoplasias del arco
transverso[45].

Al utilizar la arteria principal, su principal
limitacion seria la probabilidad de poner en riesgo

Revista electrdénica publicada por el Departamento de Farmacologia de la Escuela de Medicina de la Universidad de 15

Costa Rica, 2060 San José, Costa Rica. ® All rights reserved. Licensed under a Creative Commons Unported License.

Contactenos: rev.med.ucr@gmail.com. Tel: (506) 25-11 4492, Fax: 25-11-4489.
B D




Revista Médica de la Universidad de Costa Rica. Volumen 9, niimero 2, articulo 2 | 2015

la irrigacibn de la extremidad superior
particularmente en pacientes de mayor edad
[46,47,48].

RESECCION DE LA COARTACION Y
ANASTOMOSIS TERMINO — TERMINAL
EXTENDIDA:

En 1977 Amato reporto el uso de esta nueva
variante en pacientes con hipoplasia del arco
transverso y coartacion. En ella luego de resecar la
coartacion se anastomosa la aorta distal
adecuadamente movilizada con el arco transverso
hipoplasico abierto en forma longitudinal [49,50].

Este abordaje puede requerir de una toracotomia
media y circulaciéon extracorpérea dependiendo
del grado de hipoplasia del arco, pero tiene la
ventaja evidente de que no requiere del uso de
tejido protésico, y presenta ademds ciertas
ventajas potenciales para prevenir la recoartacidn.

CONCLUSIONES

Es posible a través del analisis anterior el percibir
que el momento en que se debe efectuar la
correccion y la estrategia del abordaje va a estar en
relacién directa con el momento en que se
presenta el diagndstico. Ldgicamente este
momento va a depender también de las
caracteristicas anatomicas de la obstruccién en el
arco aortico y de la presencia o no de lesiones
intracardiacas, en especial aquellas relacionadas
con el ventriculo subaértico.

Existe una gran variedad de procedimientos para
corregir un defecto obstructivo localizado de la
aorta sin otras lesiones, este abordaje puede ser
realizado usualmente por una toracotomia lateral
izquierda.

En caso de que a dicho defecto localizado de la
aorta se le asocie una comunicacion
interventricular, dependiendo del grado de
sobrecarga pulmonar presente y de las condiciones
generales del paciente, esta se puede abordar
también paliativamente durante la toracotomia

por medio de un cerclaje parcial de la arteria
pulmonar, esperando a que con el tiempo pueda
cerrar parcialmente dicho defecto y en caso
necesario hacer en forma diferida un cierre directo
del mismo.

La toracotomia lateral es posiblemente la mas
indicada en pacientes con una coartacion
localizada, sin otros defectos del arco y que
usualmente se presentan en etapas mas tardias
luego del nacimiento.

En aquellos enfermos con lesiones en el arco
transverso o el istmo asociadas a la coartacién y
que con mayor frecuencia asocian otros problemas
intracardiacos, la estrategia del abordaje se
complica por el hecho de que se debe realizar un
procedimiento mas extenso con una reparacion
concomitante de ser posible de varios defectos
para asegurar una mejor sobrevida.

Necesitariamos entonces de operar al paciente por
medio de una esternotomia media con una
correccion de los defectos del arco aodrtico
mediante circulacion extracorpérea y de ser
posible podemos también corregir
simultdneamente los otros defectos asociados
como la comunicacién interventricular.

El problema puede ser mayor en caso de que los
defectos intracardiacos sean mucho mas complejos
como en el caso de obstrucciones subaorticas,
defectos de la valvula mitral, la presencia de un
ventriculo Unico, hipoplasia de alguno de los
ventriculos o discordancia ventriculo arterial
concomitante.

Para hacer un poco mas dificil esta toma de
decisiones hay que considerar que la mayoria de
estos pacientes van a manifestar su enfermedad
en un periodo neonatal muy temprano al momento
del cierre del ductus arterioso. Esta situacion
puede llevar al enfermo a una situacién de mayor
riesgo asociado, en virtud de que la circulacion
post -ductal de todos sus 6rganos va a depender de
que el ductus se encuentre permeable.
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El impacto de una mala perfusiéon de todos esos
organos puede conducir a lesiones severas en los
diversos sistemas corporales lo que puede hacer

adult type 2 years of age or older. Am Heart] 1947;
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