III. CARDIOPATIAS CONGENITAS CON SINDROME
DE ESTENOSIS DE LA VIA AORTICA

Eduardc Jcaquin Canabal, José M. Baldomir, Carles V. Suzacgq.
Pablo Scremini Algorta.

Consideremos, con vistas a este trabajo. que la via aortica se
extiende desde la valvula mitral (exclusive) hasta la bifurcacion
de la aorta abdominal.

Diterentes afecciones congénitas y vasculares pueden dar
origen a estrecheces localizadas de la via aortica. La estrechez
de la via aortica puede ser unica o puede aparecer mas de una
estrechez congénita de dicha via situadas en distintos puntos
(estenosis subaortica v estenosis del istmo aortico (coartacién)
combinadas. etc.). La o las estenosis congénitas de la via aortica
pueden, a su vez, estar combinadas con otras afecciones cardio-
vascularcs de ipual indole congénita. Agreguémosle a.esto que
otras afecciones adquiridas (fiebre reumatica, endocarditis o en-
doarteritis agudas o subagudas bacterianas, etc.) suclen injertarse
en el terreno propicio que les ofrecen cstas alteraciones congénitas
de la via aodrtica v veamos la complejidad que ll2ga a tener, en
ciertos cascs. el problema.

Tratando de simplificar la exposicion nuestra. reproduzca-
mos, en el cuadro que viene a continuacion, la I'sta de las malfor-
maciones congénitas de la via aortica que dan origen a un sin-
drome de estenosis.

Pasaremos por alto —en nuestra considerac'on especial— a
las afecciones que integran los grupos A v B. dado que —hasta
el momento actual— no ha sido encarado en forma satistfactoria
su tratamiento equirurgico. Por tales circunstancias nuestra con
tribucion debe quedar forzosamente limitada a las consideracio-
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SINDROME DE ESTENOSIS CONGENITA
~__DE LA ViA AORTICA

MAL FCPHMACIONES DEPENDIEN-

TEC DE AMQRUALIDADES EN EL —_— NOS T
PROCESO DE TABRICAMIENTO Eett 16 GUBAORFICA

DEL TRONCO Vv DEL CONO AR-
TERIOSO

MAL FORMACIONES DEPENDIEN- ESTENOSIS AORTICA VALVULAR
TS | PELANORMALIACCS, S == WA TREFCIA AORTICAAIGIAA

MAL FORMACIONES DEL GISTE: oy
MA DE LOS ARCOS AORTICOS COARTACION DE LA AORTA

Cuadro |

nes fisiopatologicas, clinicas y diagnosticas que nos merecen las
diferentes variedades anatomoclinicas que ofrece la coartacion
de la aorta y que aparecen reproducidas en el cuadro siguiente.
Hemos seguido, en sus lineamientos generales. el criterio de cla-
sificacion aconsejado por J. E. Edwards (1j.

Puede ser definida como una enfermedad congénita que. por
la presencia de una estenosis localizada en la via aortica (region
1strica, aorta toracica, aorta abdominal), se caracteriza por un
cuadro de hipertension en el territorio irrigado por las arterias
nacidas de la aorta por encima del obstaculo mecanico y por un
cuadro de hipotension real o relativa en el territorio irrigado por
las arterias que nacen de la aorta por debajo de su zona estre-
chada.

Conocida desde el punto de vista anatomico desde hace casi
docientos anos, fué necesaria la magnifica contribucion de Maude
E. Abbott (2) (3) para que se llegara a una cabal comprensién del
problema que entrana su existencia. La descripcion anatomocli-
nica de esta afeccion, asi como las consideraciones relativas a su
frecuencia vy a su pronostico hechas por la autora canadiense.
han sufrido — hasta el dia de hoy — modificaciones de menaos
cuantia.
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COARTACION DE LA AORTA

PURA
TIPO 1 CO4RTACION [(6TMICA CON CANAL ARTERIAL CERRADO
(TIPO uaBITLAL)
TiPO II COARTACION GITUADA EN OTRAG REGIONES DE LA VIA AORTICA
TORACICA , ABNOM!* 213
ASOCIADA
TIPO I COARTACION 16TMICA CON CANAL ARTERWAL PERMEABLE

CANAL POR ENCIMA DE LA COARTACION
< CON CIRCUACION COLATE®RAL

CANAL FOR DEBAJO DE LA CDARTACON + 6N CIRCULACION COLATERAL

+ ESTRECUEZ MITRAL

«DEFECTOS SEPTALEG
TIPO- IV COARTACION ASOCIADA CON OTRAS . pcyenocic DF LA ARTE-

MAL FORMACIONES GONGE-' RIA SUBCLAVIA 1ZQUIER-
NITAG DA O DERECHA

Cuadro Z

Estos conceptos han sufrido una logica revision, después de
propuesto v llevado a cabo con todo éxito el tratamiento quirii-
gico de la coartacion aortica [(Cratoord y Nylin (4)., Gross y Hui-
nagel (5), Gross (6)]. Este hecho ha tenido la virtud de transfor-
mar a una eniermedad de exclusivo interés académico hasta el
ano 1944 en un punto de real atraccidn para médicos. cirujanos
y hombres de laboratorio.

Aunque de observacion poco frecuente, integra —con toda
justicia— el grupo de afecciones cardiovasculares llamadas re-
versibles (7) y curables, siempre y cuando se le diagnostique en
los primeros anos de la vida de los pacientes y siempre que la
técnica quirurgica pueda ser y sea aplicada con todo su rigor y
no sobrevengan cocmplicaciones intimamente vinculadas con el
acto quirurgico. En estos hechos radica el principal interés que
ofrece a nuestra consideracion la coartaciéon de la aorta.

Si para llegar a su diagnostico fuera menester el empleo de
complicadas tecnicas y el asesoramiento de unos pocos entendi-
dos en la materia, podriamos echar en saco roto la omision de un
colega poco ducho en el apasionante tema de las cardiopatias
congeéenitas. Pero, para diagnosticarla, sélo hacen falta el pulpejo
de un par de dedos, un aparato para medir la tensién arterial, un
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estetcscopio y pensar en su posible existerncia frente a toda com-
prcbacién —en personas jovenes— de una hipertension arterial
en los miembros superiores. Hecordemos., con todo, que algunos
casos de coartaciéon no presentan una hipertension en los miem-
bres superiores, por lo que la debilidad o la ausencia de los lati-
dos arteriales femorales toma particularisima importancia en el
diagnostico de 1a afeccidn.

El éxito del tratamiento quirtrgico de la coartacion ha traido
aparejada la publicacion de innumerables trabajes sobre el tema
en el correr de estos ultimos anos, entre los cuales se distinguen
varios (8-17).

FISIOPATOLOGIA

Los trastornos impuestos a la fisiologia vascular normal por
la presencia dc una estrechez localizada de la aorta son los si-
gulentes:

1. La existencia de un régimen de hipertension arterial lo-
calizado y segmentario (miembros superiores y territorio cefali-
co) v la existencia de otro régimen de hipotension o de normoten-
sion arterial segmentario (miembros inferiores y territorio es-
placnico);

2. La repercusion que el regimen de hipertension imperan-
te en los miembros superiores y en el territorio cefalico tiene so-
bre los segmentos iniciales de la via aortica (hasta la zona coar-
tada), sobre el sector arterial cerebral y sobre el miocardio de
las cavidades cardiacas izquierdas;

3. EIl obligado establecimiento de vias de irrigacion arterial
colateral del tren posterior;

4. EIl deficit circulatorio que puede existir en los miembros
inferiores y en el territorio esplacnico hasta cuando no se haya
establecido una circulacion arterial complementaria satisfactoria;

5. En casos especiales y poco frecuentes (Tipo III) el esta-
blecimiento de la irrigacion del tren posterior por intermedio de
un canal arterial permeable y {uncionante que lleva sangre des-
de el ventriculo derecho hasta la aorta postestenosica. siempre
que asi lo permita el gradiente tensional reinante en los dos sis-
temas.

Los estudios fisiologicos llevados a cabo en estos ultimos anos
han llegado a precisar que, en la coartacion de la aorta:
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1. EI gasto cardiaco es normal o esta ligeramente elevadon,
siempre que no hava signos de claudicacion miocardica (14, 1f,
18, 19);

2. El flujo vascular periférico es normal o esta levemente
aumentado (20). Midiendo los flujos en los brazos v en las piernas
por medio de pletismograftos, se ha visto que son normales. Bing
y sus colaboradores (14) han notado un neto aumento en el flujn
braquial y una ligera disminuciéon del flujo en las piernas. De
estas investigaciones debe surgir la impresion de que el volumen
de sangre que circula por los miembros inferiores es normal o
le esta muy proxima durante el reposo:

3. El tiempo circulatorio brazo-pierna tiende a estar pro-
longado (22, 23), cosa explicable por el tipo especial de circulacion
arterial que se ve en csta afeccion;

4. El flujo renal es normal o esta ligeramente disminuido
(24, 26). La filtracion glomerular es normal. asi como también la
funcion tubular (25);

5. El metabolismo basal puede mostrarse normal o estal
ligeramente aumentado (19. 22. 27), tal comou sucede en ciertos
casos de hipertension arterial esencial.

CLINICA

Las alteraciones anatomicas v hemodinamicas condicionadas
por la presencia de una coartacion de la aorta dan origen a una
serie de sintomas y de signos clinicos. Digamos. sin embargo, que
la coartacion es una afeccion que. con cierta frecuencia, es des-
cubierta antes de que haya empezado a dar sintomas.

Los pacientes portadores de esta malformacion congénita
consultan, por lo general, por:

1. Sintomas que dependen de la hipertension existente en
el territorio cefalico (cefaleas, fosfenos, elc.) o sintomas que de-
penden de los efectos deletéreos causados por dicha hipertension
sobre las estructuras cardiacas (disnea de esfuerzo, palpitaciones,
etc.);

2. Sintomas que dependen de una irrigacion no satisfacto-
ria de los miembros inferiores (pies frios, claudicacion intermi-
tente, etc.).

El médico consultado debe llegar a un rapido diagnoéstico de
la afeccion, al comprobar:

1. Un régimen tensional arterial elevado en los miembros
superiores del paciente;
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2. Una disminucion franca, un neto retardo o una abolicion
de los pulsos arteriales femorales.

Estos hallazgos clinicos deben ser reforzados inmediatamente
por la comprobacion de otros. entre los que citaremos:

1. El descubrimiento de un régimen de hipotension o de
normotension arterial en los miembros inferiores, asi como de
una franca disminucion del indice oscilometrico;

2. La auscultacion de un soplo sistolico cardiaco de varis-
ble intensidad, segun los casos. aungue facilmente perceptible en
la region precordial y/o interescapulovertebral (lado izquierdo,
de preferencia);

3. El descubrimiento de una circulacion arterial colateral
mas o menos evidente en algunos espacios intercostales. en las
regiones periescapulares o en otras regiones (torax, abdomen;:

4. La presencia de una cianosis confinada a los miembrns
inferiores:

5. Signos de agrandamiento cardiaco;

6. Signos de esclerosis arterial mas o menos avanzada en
los miembros superiores v/o en el territorio cefalico.

La primera imptesion diagnostica recogida por el clinico debe
verse corroborada —a I'erigldn seguido— por una serie de exa-
menes complementarios de laboratorio, que analizaremos mas
adelante.

Hemos tratado de establecer en el cuadro que viene a con-
tinuacion, aunque en forma algo artificiosa, las diferentes etapas
gue puede recorrer cada caso particular de coartacion de la aorta
librado a su propia suerte.

DIAGNOSTICO

Puede diagnosticarse una coartacion de la aorta por los sin-
tomas y/o por los signos que hava engendrado o puede ser diag-
nosticada por el hallazgo fortuito de un signo que, hasta ese mo-
mento, no haya tenido una expresion clinica detinida (escotadu-
ras costales, etc.). Las bases del establecimiento del diagndsticn
clinico de la ateccién han sido citadas en parrafos anteriores.

Diferentes meétodos auxiliares de laboratorio suelen ser de
gran utilidad para establecer en forma incontrovertible el diag-
nostico de una coartacion de la aorta.

Radiologia simple de torax.

Da importante informacion acerca de las estructuras oOseas
{costillas) y cardiovasculares. (28).
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La comprobacion de erosiones costales constituye un dato
de interés fundamental para el diagnostico de la afeccion (29. 30).
Situadas en el techo del canal costal y no en el borde inferior de
las costillas, pueden tomar una imagen en sacabocado @ en orla.
Excepcionalmente se les ve en lactantes y en ninos de corta edad.
asi como en las tres primeras costillas de ambons lados (31). Son,
por lo general, bilaterales y se hacen cada vez mas evidentes con
el paso del tiempo. Aunque tienen un subido valor diagnostico.
no constituyen un signo patognomonico de la afeccion (32).

La imagen cardiaca puede mostrar un tamano y una configu-
racion normales, pero —a medida que pasan los afos— se puede
asistir al aumento progresivo de los diametros del ventriculo iz-
quierdo. Cuando claudica esta camara, aparecen signos de con-
gestion pulmomnar y, mas tarde. aumento de tamano de las cavi-
dades cardiacas derechas.

La aorta ascendente suele ofrecer una saliente mayor hacia
la derecha en la proyeccion frontal y muestra. por lo general,
pulsaciones muy francas. A medida que transcurren los anos, el
segmento preestenosico de la aorta va acusando una dilatacion
mas o menos evidente y progresiva y puede llegar a adquirir un
aspecto aneurismatico. En la proyeccién oblicua anterior izquier-
da puede llegarse a apreciar —tratandose de pacientes adultos-—
una clara disminucién de calibre o una interrupcién del contorn:
de la aorta mas alla de la sombra traqueal. Tambicn se llega
ver, en clertos casos, una neta saliente de la porciéon postestend-
sica del vaso que. conjuntamente con la saliente anormal causadi
por la arteria subclavia izquierda dilatada, puede simular un
doble arco aortico falso.

Mientras que el boton aortico puede faltar o ser pequeno, las
arterias nacidas del segmento preestenosico de la aorta se mues-
tran, por lo general, {rancamente aumentadas de calibre y oca-
sionan un ensanchamiento del mediastino superior. Este fendme-
no predomina habitualmente en la arteria subclavia izquierda.
cuya observacién radioldgica debe ser hecha muy cuidadosamen-
te por la informacion de subido interés que suele proporcionar-
nos en situaciones como éstas.

El relleno baritado del esofago puede mostrar escotaduras
multiples en el perfil de dicho o6rgano. Estas escotaturas son es-
tables tanto en su forma, como en su localizacion (33), siendo
dekidas a la presencia de arterias colaterales hipertroficas. Se ha
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insistido. también, en la desviacion del esofago hacia la derecha
v hacia adelante. causada por una dilatacion del segmento postes-
tenosico inmediato de la aorta (34).

Estudio angiocardiografico.

Aunque de aplicacion relativamente reciente al diagnostico
de esta afeccion, ha dado ya opimos frutos (33). Se le ha em-
pleado inyectando la sustancia de contraste por:

1. Inyveccidn intravenosa (venas del pliegue del codo);

2. Una sonda colocada en la arteria pulmonar (angiocardio-
orafia selectiva):

3. Via intraarterial (porcion supraestendsica de la aorta.
a la que se llega por diferentes arterias);

4. Via intraarterial (arteria femoral). con el fin de estudiar
la configuracion de la aorta postestenosica.

Mediante este método se trata de aclarar dos ordenes de pro-
blemas:

1. La confirmacion del diagnédstico clinico;

2. La extension de la zona coartada de la aorta.

En muchas oportunidades el diagnostico clinico ce la afer-
cion es hecho con gran facilidad. razén por la cual el estudio an-
giocardiografico seria superfluo (36).

La determinacion de la extension de la zona estrechada de la
aorta configure —en ciertos ambientes donde la cirugia vascular
no ha logrado aun un cabal desarrollo— un punto de real interés,
Abierto un torax y comprobada una coartacion extensa de la
aorta, el cirujano debe abandonar la empresa por no disponer de
material con qué hacer un injerto (37). Es decir: cuanto menos
avanzado umn centro quirurgico. mayor necesidad de examencs
ccmplemerntarios que no siempre estan exentos de peligros.

Los entendidos en esta materia aconsejan el estudio de los
pacientes en la posicion oblicua anterior izquierda. posicion en la
que el arco aortico aparece desplegado. Este estudio nos puede
mostrar:

1. El tamano del ventriculo izquierdo;

2. La aorta ascendente. con un aumento de tamano de gra-
do variable, segun los casos y segun la evolucion de cada caso
particular;

3. La arteria subclavia izquierda, que suele presentarse con-
siderablemente aumentada de tamano. Lo mismo puede suceder
con el tronco braquiocefalico arterial;
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4. La region horizontal del cayado aértico. que puede ofre-
cerse alargada y de menor calibre que el habitual;

5. La situacion y la extensiéon de la zona coartada de la
aorta y la distancia qu2 media entre ella y el nacimiento de la
arteria subclavia izquierda. Estos rasgos varian con cada caso
particular y tieren gran significacion cuando se esta planeando
el ataque quirurgico de la lesion;

6. El segmento postestenosico inmediato de la aorta y parte
de la aorta descendente. El primero de ellos aparece, nor lo ge-
neral. moderadamente dilatado y su sombra se superpone en par-
te a la de la aorta situada por encima de la coartacion. En algu-
nos casos es dable evidenciar una aorta infraestenodsica relativa
o realmente hipoplasica. Es raro observar la comunicacion entre
los sectores supra e intraestendsico.

Estudic electrocardiografico.

Puede ser normal o mostrar los signos de una hipertrofia
preponderante del ventiiculo izquierdo. Por lo general, la apari-
cion de dicho perfil es relativamente tardia. Con el paso del tiem-
po suclen aparecer otras anormalidades (bloqueos, etc.), asi conmn
tambien cuandc la coartacion se presenta asociada con otras car-
diopatias congenitas o adqguiridas (hipertrofia ventricular dere-
cha, etc.).

Estudio balistccardisgrafico.

El pertil balistocardiografico es habitualmente anormal. aun-
que no adopta un tipo patognomoénico (38. 39. 40) como se creyo
al principio. A veces se muestra noimal. En la hipertension arte-
rial existen, por 1o general, ondas K de mayor profundidad que
en sujetos normales, mientras que en la coartacion dichas ondas
son mas cortas. Este perfil de las undas K suele ser también en-
contrade en hipertensos con lesiones aorticas o iliacas de tipw
obstructivo (41).

Estas cons’deraciones gue anteceden se ablican con propie-
dad al tipo I de la clasificacion de la coartacion de la aorta (tipo
hahitual. coartacion istmica, cortacion de tipo “adulto™).

El tipo II (coartacion pura, situada cn otras regiones de la
via aortica) puede presentar un cuadro clinico muy similar o
identico al descrito en parrafos anteriores. Diferira de el por el
aspecto radiologico y angiocardiografico de la aorta.



El tipo IIl (coartacion i1stmica de la aorta con canal arterial
permeable). cuando adopta el tipo con canal arterial situado por
encima de la coartacion, ofrece un cuadro fisiopatologico y clini-
co similar al del tipo I, en lo que a la coartacion propiamente
dicha se refiere. Pero a ello hay que agregarle los trastornos oca-
sionados por la presencia del canal arterial permeable, con el
consiguiente cortocircuito arteriovenoso de mavor o de menor
jerarquia segun los casos.

Cuando el canal arterial permeable desemboca en la aorta
por debajo de la coartacién, el cuadro clinico ¥ las alteraciones
fisiopatologicas varian en razon del régimen tensional arterial
imperante en la porcion postestenosica de la aorta. Si la circula-
cion colateral arterial es satisfactoria. el cortocircuito sera exclu-
siva 0 predominantemente arteriovenoso. Si el régimen tensional
en la aorta postestendsica es bajo o s? no hay circulaciéon colate-
ral arterial. el cortocircuito al traves del canal sera preferente
(bidireccional) o exclusivamente venoarterial. La cianosis ‘“‘dife-
rencial” (42) en los miembros inferiores sera permanente y =2l
ventriculo derecho actuara como ventriculo *“sistémico™ para el
tren posterior de cada paciente portador de esta variedad de
malformacion vascular.

La posibie asociacion de la coartacién de la aorta con otras
malformaciones cardiovasculares congénitas (tipo 1V), ademas
de complicar y de oscurecer los cuadros fisiopatologico vy clinico
de esta afeccion. ensombrece el pronostico quoad vitam de los
pacientes y el tratamiento quirtrgico de la coartacion y/o de
los defectos que le estan asociados (43, 46). De ahi. pues. que
frente a cada caso particular de coartacion hava wue aguzar to-
dos los sentidos en la busqueda de otras afecciones aue la com-
pliquen.

RESUMEN
LLos autures pussn en revista las diferentes alecciones que puedea
originar un sindrome de estenosis congénita de la via aditica. prestandole
especial atencién a los caacteres clinicos ¥ al diagndstico de la coartacion
de la aorta.

SUMMARY
The authors review the different conditions giving rise to a syvn-
drome of congenital stenosis of the aortic way. placing particular em-

phasis on the clinical and diagnostic features pertaining to coarctation ef
the aorta.
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