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RESUMEN:

Introduccion: Las cardiopatias congénitas con componente obstructivo a nivel de la salida del
ventriculo izquierdo y aorta suponen aproximadamente el 15% todas ellas. El tratamiento
clasicamente ha sido quirdrgico aunque en las Ultimas décadas, los tratamientos percutaneos, son
complemento y en algunos casos incluso sustituyen a la cirugia. Con este trabajo pretendemos
analizar los resultados del tratamiento percutdneo de este tipo de cardiopatias en nuestro centro
desde los inicios de la técnica hasta la actualidad.

Material y métodos: Estudio observacional, descriptivo y retrospectivo de todos los pacientes
pediatricos y adultos con patologia obstructiva del tracto de salida ventricular izquierda y
aortopatias sometidos a tratamiento percutaneo en el Hospital Universitario de Cruces, incluyendo
pacientes con estenosis valvular adrtica congénita y coartacion de aorta.

Resultados: Se incluyen 172 pacientes pediatricos y adultos, de los cuales 45 presentaban estenosis
valvular aortica sometidos a valvuloplastia percutdnea y 127 coartaciéon de aorta sometidos a
tratamiento percutdneo bien a angioplastia con balén, implante de stent o ambas. Se consiguio un
resultado considerado como efectivo en el 84,1% de los casos de valvuloplastia aortica, en el 89,1%
de las angioplastias con balon y en el 100% de los implantes de sfent en coartacion de aorta. Se
precisé reintervencion (quirirgica o percutanea) a lo largo del seguimiento en el 26,6% de los
pacientes sometidos a valvuloplastia adrtica, en el 23,1% de los sometidos a angioplastia con balon
y en el 9,8% de los implantes de sfent en coartacion de aorta. La mortalidad directa asociada al
procedimiento fue del 0%, 1% y 2% respectivamente.

Conclusiones: Son procedimientos seguros con un bajo indice de complicaciones que tienen
relacion inversa con la edad de los pacientes y directamente proporcional a las comorbilidades
asociadas. Parte de estos procedimientos son de caracter paliativo con el fin de facilitar el

crecimiento para futuras terapias mas definitivas en la edad adulta.



ABSTRACT:

Introduction: Congenital heart defects involving left ventricule outflow and aortopathies account
15% of all defects. Nowadays, percutaneous therapies are a complement but sometimes could be
substitute of surgical treatment. In this work we want to analyze the outcomes in percutaneous
treatment of this type of disorders since the begining of our practice.

Methods: We performed an observational, descriptive and retrospective study including all patients
(both pediatrics and adults) with left ventricule outflow obstruction (congenital aortic stenosis) and
aortopathies (aortic coarctation) that underwent to percutaneous treatment in Cruces University
Hospital.

Results: We included 172 patients , 45 of them with congenital aortic stenosis who underwent to
percutaneous valvuloplasty and 127 with aortic coarctation in whom we performed aortic balloon
angioplasty and stent implantation or both. It was obtained an effective inmediate result in 84,1% of
aortic valvuloplasty procedures, in 89,1% of aortic balloon angioplasties and in 100% of aortic stent
implantation procedures. During the following-up it was necessary a reintervention (either
percutaneous or surgical) in 26,6% o patients with aortic stenosis, in 23,1% of patients who
underwent to aortic angioplasty and in 9,8% in case of stent implantation. Procedure mortality was
0% in case of valvuloplasty, 1% and 2% in case of aortic angioplasty and stent implantation
respectively.

Conclusions: Percutaneous treatment of this type of pathologies are safe procedures with low
serious complications and low mortality rate. Complications are higher the lower the patient age is,
and the more comorbilities they have. Some of this procedures are paliative with the aim of

permitting patient growing-up to perform a more definitive treatment during the adult age.
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Introduccién Embriologia

Las lesiones obstructivas congénitas a nivel del corazon izquierdo representan el 15% de
todas las cardiopatias congénitas y abarcan todas las porciones desde el tracto de salida del
ventriculo izquierdo hasta el arco aortico e inicio de la aorta ascendente !. El tratamiento de este
tipo de patologias ha sido clasicamente quirtirgico, pero con el desarrollo de la Cardiologia
intervencionista, los procedimientos percutdneos han ido sustituyendo a la cirugia o siendo un
complemento de ella a lo largo de los diversos estadios evolutivos de cada una de las patologias que
detallaremos mas adelante. A lo largo de este trabajo de investigacién nos vamos a centrar en las
cardiopatias obstructivas izquierdas que pueden beneficiarse de tratamiento percutaneo como son la

estenosis adrtica (valvular, subvalvular o supravalvular) y la coartacion aortica.

1.1 EMBRIOLOGIA VENTRICULAR IZQUIERDA Y DE AORTA

El proceso del desarrollo cardiaco puede agruparse en 2 estadios 2. El primero, denominado
cardiogénesis temprana, comienza con la fertilizacion y termina con la formacion de 2 tubos
cardiacos endoteliales laterales. El segundo, llamado estadio morfologico, se inicia con la
formacion del tubo cardiaco primitivo y termina con el estadio de corazén maduro. Esta fase se
divide en 3 periodos (Figura 1) : la fase pre-asa que corresponde al tubo cardiaco recto, la
formacion del asa cardiaca y la fase post-asa que comienza con el proceso de septacion cardiaca
(post-asa temprana) y termina con la incorporacion al ventriculo izquierdo del cono posteromedial
(post-asa tardia) lo que marca el final del desarrollo embrioldgico del corazon 34,

A B c D E Figura 1. Aparicion secuencial de las
a b <« ’ cavidades cardiacas primitivas. Ay B.
Etapa de pre-asa, vista ventral. C.
P Etapa de asa, vista ventral. D. Etapa de

] y
- :
. » post-asa temprana, vista derecha. E.
g Etapa de post-asa tardia, vista derecha

Etapa de pre-asa Etapa de asa Etapa de pos-asa

Atrios Tronco
primitivos arferioso

Bulbo
cardiaco
distal (cono)

Bulbo cardiaco Ventriculo
proximal primitivo
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Introduccién Embriologia

Los ventriculos (izquierdo y derecho) se tratan de unidades anatémicas pero no
embriologicas 5, son estructuras tripartitas que se dividen en tracto de entrada, zona trabeculada e
infundibulo o tracto de salida. El tracto de entrada deriva embriologicamente del ventriculo
primitivo especificamente de su porcion postero-inferior. Se continia cefdlicamente con el canal
auriculo-ventricular y caudalmente con la porcion trabeculada. La porcion trabeculada deriva del

ventriculo primitivo y el tracto de salida del cono (bulbo cardiaco distal) y del tronco arterioso.

A. TRACTO DE SALIDA DE VENTRICULO IZQUIERDO

Deriva del cono (bulbo cardiaco distal) y en menor modo tanto el tronco arterioso como el
canal auriculoventricular. El cono comienza su desarrollo en la etapa de asa (dia 22 + 1),
constituyendo en este momento el extremo cefalico del tubo cardiaco. Del bulbo cardiaco surge el
tronco arterioso en la etapa de post-asa temprana (dias 24 a 26 = 1), formando en este periodo el
extremo cefalico del corazon y uniendo el cono con el saco adrtico 2:5:6 (Figura 2).

Al principio este bulbo arterial muestra en toda su longitud una luz unica con una capa
miocérdica compacta y una gruesa capa de gelatina cardiaca. Posteriormente, la gelatina cardiaca se
va remodelando, formandose en el interior tanto del cono como del tronco arterioso, unos
engrosamientos mesenquimatosos denominados crestas conales y troncales.

Las crestas conales estan dispuestas longitudinalmente y son dos; una dextrodorsal y la otra
sinistroventral y, aunque no estan fusionadas, dividen al cono primitivo en un cono anterolateral y
otro posteromedial 7.

Las crestas troncales son también dos (una superior y otra inferior) que se disponen
longitudinalmente siguiendo un curso oblicuo. Estas crestas, aunque no se encuentran fusionadas,
separan el tronco arterioso primitivo en una porcion troncal derecha y otra izquierda.

Las crestas conales y troncales muestran inicialmente una discontinuidad morfoldgica entre

si. Seguidamente se establece una continuidad real entre ambas, lo que determina que el cono
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Introduccién Embriologia

antero-lateral quede en continuidad con la porcion izquierda del tronco, mientras que el cono
postero-medial lo haga con la porcidon derecha del tronco.

Posteriormente, el segmento cono-troncal comienza incorporarse a los ventriculos, mientras
que se inicia la fusion de las crestas troncales, avanzando en direccidon proximal hasta alcanzar a las
crestas conales. Esto determina que, en primer lugar, el cono antero-lateral y la porcion izquierda
del tronco formen cuerpo con el ventriculo derecho para conformar el infundibulo ventricular
derecho, y que el cono postero-medial y la porcion derecha del tronco sean abocados al ventriculo
izquierdo para dar lugar al infundibulo ventricular izquierdo. En segundo lugar, que la cresta
sinistro-ventral del cono forme parte del tabique interventricular de salida y el cuerpo de la
trabécula septomarginal, y tercero que tanto las crestas conales como las troncales participen en la
constitucion de la cresta supraventricular y en el cierre de la comunicacion interventricular
embrionaria. El miocardio que constituye la porcion superior de los infundibulos ventriculares sufre
un escaso proceso de “diverticulizacion”, lo que determina que la porcion de salida ventricular sea

practicamente lisa.

Vena cardinal

( anterior Figura 2. Esquemas del corazén en etapa de asa

Bulbo

cardiaco Bulbo bulboventricular (dia 22 + 1). A. Vista ventral
i d v . .
dkal (con) el (cone) que muestra al tubo cardiaco flexionado hacia la
neos  derecha y adelante, situandose el bulbo cardiaco
e proximal a la derecha del ventriculo primitivo. B.
Bubo Vista lateral izquierda que permite ver los dos
Bulbo Ventriculo cadiaco

primeros arcos aorticos que conectan el cono con
la aorta dorsal, y la llegada de las venas
cardinales, vitelinas y umbilicales al seno

Aorla venoso.
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B. UNION VENTRICULO-ARTERIAL

La unién ventriculo-arterial se origina del tronco arterioso, que se forma por la
incorporacion de mesénquima perifaringeo al tubo cardiaco, uniendo el cono con el saco
aortopulmonar. En el interior del tronco arterioso se forman las crestas troncales, que dividen a este
segmento en dos vias o canales: uno derecho, que comunicard al cono posteromedial con el IIl y IV
arcos aorticos, y uno izquierdo, que comunicara al cono anterolateral con el VI arco aortico. Las
crestas troncales se continlian proximalmente con las crestas conales y distalmente con el tabique
aortopulmonar (que se esta desarrollando en el interior del saco aortopulmonar), y entre estos tres
elementos, constituyen el complejo septal infundibuloarterial, que realiza un giro de 180° y es el
responsable de la morfologia entrecruzada que tienen las grandes arterias del corazon. Del tronco
arterioso surgiran las valvas aortica y pulmonar, la porcidon proximal de la aorta ascendente y del

tronco pulmonar y la porcion distal de los infundibulos ventriculares.

C. VALVULAS SEMILUNARES

Los primordios de las valvulas sigmoideas se desarrollan durante el proceso de tabicacion
troncal, cuando el extremo proximal de las crestas del tronco arterioso aun no se ha fusionado.
Dichos primordios se forman como seis engrosamientos de mesénquima, situados dos a cada lado
del tabique troncal (constituido por la fusion de las crestas troncales entre si) y dos en las paredes
libres, frente al tabique troncal; estos ultimos han sido denominados cojines intercalares. En este
momento, los primordios de las sigmoideas estan constituidos de mesénquima solido, con una
forma mas o menos piramidal de base superior (cara arterial), sin que se aprecie alin excavacion en
su cara arterial.

Mas adelante, la cara arterial de estos primordios (que mira hacia las futuras arterias) se
empieza a excavar y adelgazar, adoptando la forma de una bolsa de paredes gruesas, con una cara

arterial y otra ventricular, de manera simultanea el miocardio que esta frente al tabique troncal, a lo
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largo de todo el segmento troncal, comienza a estrecharse, marcando el inicio de la separacion
externa de la aorta y del tronco pulmonar con sus correspondientes valvas adrtica y pulmonar.
Finalmente, dicho estrechamiento alcanza el plano medial del segmento troncal, quedando
separadas externamente las grandes arterias y sus valvas una de la otra (Figura 3).

Algunos cambios histolégicos importantes ocurren en esta region durante la vida fetal y
principio de la postnatal, que llevan al tejido miocardico y mesenquimatoso que estd presente
originalmente a transformarse en el tejido conectivo, caracteristico de las valvas semilunares aortica

y pulmonar 8.

A B C
Miocardio
Tabique
troncal
Valva
’ pulmonar
Vala
adbrtica
Mesénquima
D E F
Paredes Nido de ‘Nido de
arteriales golondrina” golondrina”
Primordios
sigmoideos

Figura 3. Formacion de las valvas semilunares aortica y pulmonar. A-C. Corte transversal a nivel de las valvas
arteriales, quedando finalmente constituidas cada una de ellas por tres sigmoideas rodeadas de un anillo fibroso. D-F.
Corte sagital de una de las valvas arteriales que muestra el proceso de adelgazamiento o cavitacion que dara origen a
la forma de “nido de golondrina” caracteristico de estas sigmoideas.
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D. AORTA Y TRONCOS SUPRAORTICOS
La aorta se desarrolla fundamentalmente del saco aortopulmonar y del tronco arterioso. Los

troncos supradrticos se forman a partir de los arcos aorticos °.

D.1 SACO AORTOPULMONAR

Del saco aortopulmonar se desarrolla la mayor parte de la aorta ascendente y el tronco
principal de la arteria pulmonar. Se trata de un ensanchamiento del extremo distal del tubo cardiaco
que se produce en el sitio de origen de los arcos adrticos y que une a éstos con el tronco arterioso.

Entre el IV y VI par de arcos aorticos se desarrolla una cresta que se acentia
progresivamente y que se denomina tabique aortopulmonar. Este tabique tiene una forma
semilunar, con una asta superior e izquierda que se continia con la cresta troncal superior, y una
asta inferior y derecha en continuidad con la cresta troncal inferior.

El tabique aortopulmonar crece en direccion del tronco arterioso hasta fusionarse con las
crestas troncales que, a partir de este punto, comienzan también la fusidon entre si en direccion
proximal. La disposicion del tabique aortopulmonar determina que el IV par de arcos adrticos quede
conectado con la porcion derecha del tronco arterioso, y éste a su vez con el cono posteromedial; el
VI par de arcos aorticos (futuras arterias pulmonares derecha e izquierda), que ocupa una posicion
dorsal e izquierda, queda unido con la porcion izquierda del tronco arterioso y éste a su vez con el

cono anterolateral 289 (Figura 4).
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Figura 4. Desarrollo de los arcos aorticos.
Representacion hipotética de los arcos
aorticos. Vista ventral. Los seis pares de arcos
aorticos surgen del saco adrtico (aorta
ventral), continudndose con una aorta dorsal
de cada lado.

Vi

Aorfa dorsal
izquierda

Aorta dorsal
derecha

aortopulmonar
7° Arteria intersegmentaria  (coria ventral) 7° Arteria intersegmentaria

Derecha Ilzquierda

D.2 ARCOS AORTICOS

El proceso embriolégico de los arcos aorticos se encuentra estrechamente ligado al
desarrollo de la cabeza y el cuello 29. Durante la cuarta semana de desarrollo, los arcos faringeos
aparecen en una secuencia craneocaudal a lo largo de las paredes ventral y lateral del intestino
faringeo, que determina la porcion mas anterior del intestino primitivo. Los arcos faringeos son
masas de tejido mesenquimal separadas de profundos surcos que constituyen las hendiduras
faringeas. A lo largo de la pared dorsal del embrion, a ambos lados del intestino faringeo, se
encuentran dos arterias denominadas aortas dorsales derecha e izquierda y frente a la pared ventral
del intestino primitivo se encuentra el saco aortico el cual se continia con el tronco arterioso. A
medida que aparece cada arco faringeo el saco adrtico emite una rama arterial derecha e izquierda
que se conectan con las aortas dorsales derecha e izquierda respectivamente hasta formar 6 pares de
arterias denominados arcos aorticos. Los arcos adrticos aparecen y desaparecen de forma
secuencial, de tal manera que cuando se desarrolla el VI par, ya han desaparecido los pares I y II,

todo el proceso de desarrollo de los arcos aorticos se describe en la Figura 5.
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A Saco

aorfopulmonar

Aorta Aorta
dorsal dorsal
derecha izquierda

Ramas
pulmonares

Embriologia

Plexo
pulmonar

Plexo
pulmonar 7° Arteria intersegmentaria

........................ lzquierda
Derecha

Cardétida comun

Cardtida comun
derecha

izquierda

Subclavia

Subclavia

Ductus arterioso

Rama pulmonar

Rama pulmonar o
izquierda

derecha

Aorta ascendente
Aorta descendente

Tronco Pulmonar

Figura 5. Desarrollo de los arcos aorticos, vista ventral. A. Embrion de 22 a 24 + 1 dias. B. Embrion de 26 + 1 dias.
C. Embrion de 28 £ 1 dias. D. Embrion de 35 = 1 dias. E. Embrion de 39 + 1 dias. F. Grandes arterias y sus ramas

principales definitivas.

El T arco adrtico da lugar a las arterias maxilares y contribuye a formar las arterias carotidas

externas. El II arco da lugar a la arteria del musculo estribo.

El III arco da lugar a las arterias cardtidas, su porcion proximal da lugar a las carotidas

comunes y su porcion distal, junto con segmentos de la aorta dorsal izquierda y derecha situadas

entre el primer y segundo arco adrtico, da lugar a las cardtidas internas.

El IV arco sufre diferentes transformaciones a cada lado; en su lado derecho, el extremo

proximal y una elongacion de la porcion derecha del saco adrtico, forman el tronco braquiocefalico.

El extremo distal de su lado derecho origina la arteria subclavia derecha proximal. La porcion distal

de la arteria subclavia derecha surge de la segmento proximal de la porcidon caudal de la aorta dorsal

derecha y de la séptima arteria intersegmentaria derecha. El segmento distal de la porcion caudal de

la aorta dorsal derecha desaparece. En el lado izquierdo del IV arco se origina el arco aortico
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transverso. La aorta ascendente se origina del saco aortico y la aorta descendente de la aorta dorsal
izquierda.

El V arco adrtico no suele estar muy desarrollado y es transitorio desapareciendo con gran
rapidez y de ¢l no se origina ninguna estructura arterial definitiva.

El VI arco adrtico, ademas de estar conectado con las aortas dorsales izquierda y derecha, se
encuentra conectado con las arterias pulmonares primitivas izquierda y derecha a través del plexo
pulmonar. La porcion proximal derecha de este sexto arco desaparece, la porciéon proximal
izquierda se transforma en la arteria pulmonar izquierda proximal y la porcion distal en el ductus
arterioso. La arteria subclavia izquierda se origina de la septima arteria intersegmentaria izquierda °.

En la Figura 6 y en Tabla I y la Tabla 2 se describen tanto la secencia temporal de
desarrollo embriologico del corazén como las estructuras de las que derivan cada una de las

cavidades, grandes vasos y troncos supradrticos.
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| arco adrtico
Tronco
Bulbus -
is arterioso
Ventriculo
Auricula

35 dias

Figura 6. Esquema temporal del desarrollo embriolégico cardiaco
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Tabla 1. Secuencia temporal del desarrollo de las distintas entidades cardiacas.

Secuencia temporal

Estructuras embrionarias

Defecto asociado

18 dias

20 dias

22 dias

24 dias

Fin de la 4* semana

Inicio de la 5% semana

Final de la 5* y comienzo
de la 6° semana

Final de la 6° semana

De la 8* a la 9* semana

Primordio cardiaco en forma de herradura

Se fusionan los primordios cardiacos bilaterales
Aparece la gelatina cardiaca
Se forma el arco aortico

El corazén se pliega adoptando forma de S
El corazon empieza a latir
El mesocardio dorsal se rompe
Se forman los arcos aérticos [ y II

Las auriculas empiezan a protruir
Los ventriculos actiian como 2 bombas en serie
El tracto de salida ya se distingue en el
ventriculo derecho

El seno venoso se va incorporando a la auricula
derecha
Aparecen los cojinetes endocardicos
Aparece el septo interauricular
Formacidn tabique interventricular muscular
Formacion crestas tronco-conales

Regresion del 1 arco adrtico
IIT arco aortico ya formado

Inicio formacion del IV arco adrtico

Los cojinetes endocardicos se aproximan para
formar los canales AV derecho e izquierdo
Sigue el crecimiento del septo interauricular y
del interventricular muscular
El tronco arterioso se divide en aorta y arteria
pulmonar

Las venas pulmonares se incorporan a la auricula

izquierda
Involucionan los arcos adrticos I y 11
Se van formando los arcos Il y IV
El VI arco comienza a formarse

Se fusionan los cojintes endocardicos

El septum primun interauricular contacta con los

cojintes endocardicos

La porciéon membranosa del septo IV se empicza

a formar
Se empiezan a formar las valvulas semilunares

Se forma el septum secundum
Se estan formando las valvulas AV y musculos
papilares
El septo IV casi esta completo

Se comienza a establecer la circulacion coronaria

Se completa la porcion membranosa del tabique

v

Mutaciones letales

Dextrocardia

Malformaciones del tracto venoso de
entrada
Canal auriculoventricular
Auricula comun
Ventriculo comun
Truncus arterioso

Pérdida del segmento del IV arco
adrtico

Canal auriculoventriuclar
CIV muscular
Transposicion de grandes vasos

Drenaje pulmonar anémalo

CIA ostium primum

CIV perimembranosa
Estenosis valvular aortica o pulmonar

CIA ostium secundum
Estenosis o atresia valvular mitral o
tricispide
CIV perimembranosa

CIV perimebranosa

AV: Auriculo-ventriocular, CIA: Comunicacion interauricular, CI'V: Comunicacion interventricular
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Tabla 2. Procedencia embrioldgica de cada estructura cardiaca

Estructura anatomica

Estructuras embrionarias de las que derivan

Ventriculo derecho definitivo:

Tracto de entrada
Porcidn trabeculada
Tracto de salida

Ventriculo izquierdo definitivo
Tracto de entrada
Porcion trabeculada
Tracto de salida

Vilvulas sigmoideas

Aorta
Ascendente

Arco

Descendente
Tronco braquiocefalico derecho

Arteria Subclavia
Derecha

Izquierda
Arterias carotidas comunes
Arterias carétidas internas
Arterias carotidas externas
Ductus arterioso

Arteria Pulmonar
Tronco

Rama pulmonar derecha

Rama pulmonar izquierda

Ventriculo primitivo
Bulbo cardiaco (porcion proximal)
Cono + Tronco arterioso

Ventriculo primitivo
Ventriculo primitivo
Cono + Tronco arterioso

Tronco arterioso

Saco aortopulmonar

Saco aortopulmonar + IV arco aortico izquierdo +
arteria dorsal izquierda
Arteria dorsal izquierda

Saco Aortopulmonar

IV arco adrtico derecho + aorta dorsal derecha +
arteria intersegmentaria derecha
7* arteria intersegmentaria izquierda

III arcos porticos izquierdo y derecho
III arcos porticos izquierdo y derecho
I arcos adrticos derecho e izquierdo

VI arco aortico izquierdo (distal)

Saco Aortopulmonar

VI arco aortico derecho (proximal) + plexo
pulmonar derecho

VI arco aértico izquierdo (proximal) + plexo
pulmonar izquierdo
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1.2. LESIONES OBSTRUCTIVAS DEL TRACTO DE SALIDA DE VENTRIiCULO
IZQUIERDO

Las lesiones obstructivas a nivel de tracto de salida ventricular izquierdo representan
aproximadamente el 6% de todas las cardiopatias congénitas 10.11, Se estima una incidencia de
1,1-4,3 por cada 10000 recién nacidos vivos, con predominio masculino con proporcion 2:1. La
obstruccién se puede dar a nivel valvular, subvalvular o supravalvular. La forma mas comun se trata

de la estenosis valvular aértica que supone entre el 70 y 85% de los casos 11-13,

A. ESTENOSIS VALVULAR AORTICA
A.1 ANATOMIA

La valvula aortica normal consta de 3 velos, su funcidén depende tanto de la presencia de un
anillo bien desarrollado como del normal desarrollo de los velos y su relacion con la raiz aortica.

Los tipos anatdmicos engloban la valvula unictspide, bicuspide, tricispide, cuadricispide y
subtipos indiferenciados (Figura 7). La mayoria de los casos (65-70%) se trata de valvulas
bictspides, denomindndose bicuspide anatomica o balanceada (2 cuspides y 2 senos) o bicuspide
funcional o disbalanceada (3 senos, 2 de los velos fusionados formando 2 cuspides) !©.

Valvulas adrticas bicuspides aparecen entre el 0,5-1% de la poblacion general 1417, siendo
mas comun en varones 18.19 y objetivandose cierta predisposicion genética (hasta en el 35% de los
pacientes se objetiva algin familiar afecto) 20. Hasta en el 20% de los pacientes se objetivan otras
anomalias congénitas cardiovasculares (Coartacion de aorta se asocia hasta en el 6%, comunicacion
interventricular, ductus arterioso persistente, estenosis pulmonar...) 21-23,

Valvulas adrticas tricispides aparecen en el 25% de los pacientes pediatricos y en el 40% de
los adultos con estenosis adrtica congénita, siendo normalmente valvulas con velos de diferente

tamafio predominando la hipoplasia de velo coronario derecho. Las valvulas unicuspides
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representan en torno al 10% de los casos con una Unica cuspide, velos muy engrosados y con

movimiento muy limitado, siendo el anillo normalmente hipoplasico 24-32,

A B ¢ D
O @ S

Figura 7. A. Véalvula adrtica normal. B. Valvula aértica unicomisural. C. Valvula aértica bictspide con rafe
medio por fusion de los velos coronariano derecho e izquierdo. D. Valvula adrtica estenética con bordes
engrosados y fusién comisural

A.2 FISIOPATOLOGIA::

La estenosis adrtica conlleva un aumento del gradiente de presion transvalvular , con
incremento de la presion sistolica y disminucion de la presion diastolica a nivel ventricular
izquierdo lo que provoca una sobrecarga de presion. El mecanismo compensador es una hipertrofia
concéntrica con incremento de duracion de la diastole, a expensas de aumento del tiempo de
eyeccion, y si la obstruccion persiste, el ventriculo izquierdo perderd progresivamente su
distensibilidad con el consiguiente aumento de las presiones telediastolicas y pérdida de la funcion
diastdlica con lo que aumenta el consumo de oxigeno miocardico produciendo una limitacion del
flujo coronario produciéndose isquemia subendocéirdica lo que ,en etapas avanzadas, puede
conllevar disfuncion sistélica de ventriculo izquierdo 33.34,

Con el ejercicio se exagera mas el disbalance, por el aumento de la demanda de oxigeno
miocardio y el acortamiento de la didstole con menor flujo coronario, lo que incrementa el

gradiente a través del orificio esténotico, que conlleva una menor llegada de oxigeno al miocardio,
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menifestdndose clinicamente con dolor tordcico anginoso, arritmias, sincope e incluso muerte

subita.

A.3 MANIFESTACIONES CLINICAS:

La mayoria de los pacientes pedidtricos con estenosis aortica congénita permanecen
asintomaticos 35. La progresion hacia estenosis aortica severa suele ser, en la mayoria de los casos,
lenta a a los largo de los afios llegando muchos de ellos a la edad adulta asintométicos sin haber
precisado intervencionismo percutaneo o cirugia. Sin embargo, hasta en el 10% de los pacientes se
manifiesta con insuficiencia cardiaca durante el primer afio de vida, siendo 2/3 antes del segundo
mes 36,

La presencia de gradientes elevados (mayores a 50 mm de Hg) en pacientes de menor edad,
independientemente de los sintomas, esta asociado mayor necesidad de cirugia o valvuloplastia
percutanea en el seguimiento, mayor incidencia de endocarditis infecciosa, mayor riesgo de muerte

subita y por lo tanto menor supervivencia a largo plazo.

A.4 FORMAS DE PRESENTACION

« Estenosis Aortica neonatal: Se trata de la forma mds grave de presentacion clinica,
manifestandose con un cuadro de insuficiencia cardiaca grave (taquipnea, taquicardia, dificultad
para la alimentacion y ausencia de ganancia ponderal), o incluso shock cardiogénico durante el
periodo neonatal una vez que se cierra el ductus arterioso. Durante la vida fetal la estenosis
aortica suele ser bien tolerada, debido a que el ventriculo derecho es el que sustenta la mayor
parte del gasto cardiaco a través del ductus arterioso. En caso de restriccion muy severa del flujo
intrautero se han descrito casos de evolucion a un sindrome de corazén izquierdo hipoplasico, con

marcadores de ecocardiografia fetal que pueden predecir su evolucion, como son la presencia de
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flujo reverso en arco aortico, flujo izquierda-derecha a través del foramen oval, flujo de entrada
monofasico a través de la valvula mitral o disfuncion ventricular izquierda.37-41

Tras el nacimiento, con el cierre del ductus arterioso, la caida de resistencias pulmonares y
el aumento del retorno venoso hacia auricula izquierda, en caso de que el ventriculo izquierdo no
pueda eyectar el suficiente volumen, el gasto cardiaco disminuye drasticamente con los
consiguientes signos y sintomas de fallo cardiaco e incluso shock cardiogénico, con signos de mala
perfusion y cianosis. El prondstico sin intervencion (valvuloplastia) es muy malo 42.

Es importante decidir si el paciente puede ir a reparacion biventricular, donde se optara bien
por valvuloplastia percutanea o quirurgica, o es candidato a la via univentricular realizandose
cirugia de Norwood (convencional o hibrida). Para valorar si un paciente es candidato o no a la via
biventricular nos basamos fundamentalmente en el grado de desarrollo de las estructuras izquierdas
(anillo adrtico, area valvular mitral, cavidad ventricular izquierda, raiz aortica). (Figura 8).

Dentro de la estenosis aortica neonatal podemos distinguir entre la no ductus dependiente,
que no suele requerir actuacion urgente, o la ductus dependiente, denominanda estenosis critica
neonatal, que requiere actuaciéon emergente bien sea percutdnea o quirurgica, requiriendo, hasta
entonces, infusion continua de prostaglandinas con el fin de mantener el ductus abierto, del cual

depende el flujo sistémico.

Estenosis aortica
Neonatal

Ductus pequeiio o cerrado Estenosis valvular critica
Gasto cardiaco mantenido Disfuncion sistélica de ventriculo izquierdo
Ausencia de disfuncién ventricular izquierda Ductus permeable
Fibroelastosis miocardica
Distress respiratorio Figu ra 8.
l | Algoritmo de
Valorar anatomia valvular aértica I U mancjo .de la .
Comorbilidad asociada Dep de prostagl estenosis aortica
Experiencia en el centro neonatal.
Valorar raiz aértica, valvula mitral

l y ventriculo izquierdo
Valvuloplastia percutinea / \
Vs
Valvulotomia quirirgica Adecuados -> Bivemtricular Hipoplssicos -> Univentricular
Valvuloplastia con balén Norwood
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« Estenosis aortica en edad pediitrica temprana: Puede cursar desde grados leves ,practicamente
asintomaticos, hasta grados severos con datos de insuficiencia cardiaca, que se manifiesta con
taquipnea, dificultad para la alimentacidon y escasa ganancia ponderal. En cuanto a la exploracion
fisica se puede observar el tipico soplo eyectivo en borde esternal izquierdo irradiado a cuello,
asociado en ocasiones a click de eyeccidon, asociando en ocasiones hepatomegalia o edemas
periféricos.

- Estenosis adrtica en nifios mayores. adolescentes y adultos: Normalmente suele cursar de
forma asintomatica permitiendo un crecimiento y desarrollo normal 3543. En algunas ocasiones
puede cursar con ligera disnea que no se suele asociar con la severidad de la estenosis aortica. La
presencia de dolor toracico de caracterisiticas anginosas o sincope unicamente ocurre en el 5% de
los pacientes, y suele estar asociada con la presencia de mayores gradientes transvalvulares 35.
Los datos de mayor gravedad seran la presencia de insuficiencia cardiaca congestiva, con
ortopnea, disnea paroxistica nocturna o edemas periféricos, que sin tratamiento conlleva una
elevada mortalidad a corto-medio plazo 44 . En la mayoria de los casosel curso clinico es benigno
y lentamente progresivo a lo largo de los afios. Se describe un riesgo aumentado de desarrollo de

endocarditis infecciosa o muerte stbita, con respecto a la poblacion general 44-48,

A.5 DIAGNOSTICO
Para el diagnostico de la estenosis adrtica en poblacidon pediatrica suele ser suficiente con la
exploracion fisica y la ecocardiografia. Otras pruebas complementarias son el electrocardiograma,

la radiografia de torax, la prueba de esfuerzo o el cateterismo cardiaco.

« Exploracion fisica: Los hallazgos mas relevantes a la palpacion y auscultacion son los siguientes:
precordio hiperactivo con impulso apical aumentado a la palpacion, un primer ruido (R1) normal,

un segundo ruido (R2) desdoblado por la prolongacion del periodo eyectivo ventricular izquierdo,
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click de eyeccion en borde esternal izquierdo que confirma que la estenosis se produce a nivel
valvular, soplo sistélico eyectivo rudo en borde esternal izquierdo irradiado a borde esternal
superior derecho que suele ser proporcional al grado de estenosis. Cuando la estenosis aortica
progresa se puede producir la desaparicion del click de eyeccion, soplo sistolico de mayor
duracion, desaparicion del segundo ruido o aparicion de un “thrill sistolico” a nivel de la
infraesternal. En casos graves puede aparecer un tercer ruido (R3), un cuarto ruido (R4) o
desdoblamiento paraddjico del R2 (amplio con la espiracion y estrecho durante la inspiracion). En
caso de insuficiencia valvular significativa puede escucharse un soplo protodiastdlico de

tonalidad aguda.

« Ecocardiografia: Se utiliza la ecocardiografia en 2 dimensiones asociada al doppler (color,
pulsado y continuo) para el diagnostico (Figura 9). Los datos mas relevantes a analizar son tanto
el grado de obstruccion como la insuficiencia valvular asociada, la funcion ventricular izquierda,
el tamafio del anillo aortico y el z score asi como la presencia de otros defectos cardiacos
congénitos ( comunicacidon interauricular, comunicaciéon interventricular, coartacion de aorta,
enfermedad valvular mitral o complejo Shone).

Para analizar el grado de obstruccion estimamos la velocidad maxima a través de la valvula
adrtica, y tanto el gradiente pico como el medio por la ecuacion de Bernoulli. El valor del gradiente
maximo suele ser mayor que el obtenido de forma invasiva por cateterismo cardiaco (gradiente
pico-pico que se trata de la diferencia de presion sistolica entre ventriculo izquierdo y aorta) el cual
se correlaciona mejor con el gradiente medio 4°.

El 4rea valvular aortica es normal por encima de 2.0 cm2/m2. Se considera estenosis ligera,
con un area menor de 0,8 cm?/m?y gradiente maximo menor de 50 mm de Hg (milimetros de
mercurio) y medio menor de 20 mm de Hg, moderada en caso de area valvular entre 0,5 y 0,8 cm?/

m? con gradiente maximo entre 50 y 80 mm Hg y medio entre 20 y 40 mm de Hg y severa con area
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valvular menor de 0,5 cm?/m2, gradiente maximo mayor de 80 mm de Hg y gradiente medio mayor

de 40 mm de Hg 0.

Figura 9. Imagen de ecocardiografia transtoracica. A. Eje largo del tracto de salida del ventriculo
izquierdo donde se observa valvula adrtica engrosada con limitacion a la apertura y ligera dilatacion
postestenotica. B. Eje corto de valvula adrtica bictspide con rafe medio por fusion de valva
coronaria derecha y no coronaria, en neonato de 5 dias de vida con estenosis aortica significativa.

« Electrocardiograma: El valor diagnostico es limitado sobre todo en neonatos o lactantes. Hasta
en el 30% de los nifios mayores y adolescentes cursa con datos de crecimiento ventricular
izquierdo, con inversion de onda T en precordiales y cara lateral alta (Derivaciones [ y AVL). No
suele existir correlacion entre los hallazgos electrocardiograficos y la severidad de la estenosis

alrtica 29,3544,

- Radiografia de térax: En neonatos y lactantes con estenosis adrtica sintomatica es frecuente la
evidencia de importante cardiomegalia inicialmente leve con aumento progresivo a expensas de
cavidades izquierdas, con signos de hipertensiéon venocapilar e incluso llegando al edema
pulmonar. En caso de nifios mayores y adolescentes es menos frecuente encontrar alteraciones y
su presencia no se correlaciona con el grado de estenosis 2°. En pacientes mayores también en

ocasiones se puede objetivar dilatacion de aorta ascendente.
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« Ergometria: Es poco frecuente su realizacion en poblacion pediatrica. Puede servir en nifios mas
mayores para valorar la presencia de sintomas y su capacidad funcional. Para la deteccion de
isquemia la prueba de esfuerzo convencional no es adecuada, debido al elevado porcentaje de

falsos positivos por las alteraciones electrocardiograficas basales 51.52,

» Cateterismo cardiaco: En desuso como método puramente diagnostico. El acceso vascular es
habitualmente femoral. Se estudia la anatémia mediante angiografias (ventriculografia izquierda y
aortografia) y se obtienen datos hemodindmicos como el gradiente pico-pico entre ventriculo

izquierdo y aorta, la presion telediastolica de ventricular izquierda o el gasto cardiaco.

A.6 TRATAMIENTO

Las opciones de tratamiento invasivo son bien por via percutdnea, mediante valvuloplastia
con balon, o bien quirurgica, mediante valvulotomia abierta o sustitucion valvular adrtica por
prétesis u homoinjerto. Actualmente el tratamiento percutaneo en una gran parte de los centros ha
sustituido al tratamiento quirGirgico como tratamiento inicial, especialmente en pacientes con
estenosis aortica pura o con minima o leve insuficiencia valvular concomitante 44 53-58, A la hora de
decidir la necesidad o no de tratamiento invasivo, se debe tener en cuenta tanto la presencia de
sintomas como el gradiente transvalvular, bien medido por ecocardiografia (lo mas frecuente) o

bien de forma invasiva , mediante la realizacion de un cateterismo cardiaco.
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A.6.1 INDICACIONES DE TRATAMIENTO:

« Intervencionismo fetal: La valvuloplastia percutanea con balén realizada intratitero puede tener
la capacidad de cambiar el curso natural de algunas lesiones cardiacas severas, sobre todo la
evolucion hacia hipoplasia izquierda en caso de estenosis aortica critica 4041,

« Postnatal: El tratamiento especifico depende del grado y de la repercusion clinica de estenosis
valvular y es independiente de la edad con la que se presente. Las indicaciones de tratamiento en
estos casos son:

« Estenosis critica neonatal: Los pacientes que se presentan con mayor gravedad son los

neonatos con estenosis critica, que dependen del ductus para mantener el gasto cardiaco por lo
que requieren de la administracion de prostaglandinas intravenosas (Prostagandina EIl o
alprostadilo) para mantener abierto el ductus arterioso lo que permite al ventriculo derecho
mantener la circulacion sistémica. En estos casos la necesidad de intervencionismo
(normalmente valvuloplastia percutanea) es en las primeras horas de vida 57.59.60,

« Pacientes sintomaticos fuera de la edad neonatal (angina, sincope, disnea de esfuerzo o datos
de insuficiencia cardiaca) o cambios en el ECG compatibles con isquemia o alteraciones de la
repolarizacién en reposo o con el ejercicio, con gradiente maximo de 50 mm de Hg medido
por ecografia, o mayor de 40 mm de Hg medido por cateterismo.

« Pacientes asintomadticos:

« Con gradiente pico-pico mayor de 50 mm de Hg medido de forma invasiva o gradiente
maximo mayor de 70 mm de Hg medido por ecocardiografia.
» Que desarrollan cambios en el ST o la onda T en derivaciones precordiales izquierdas del

ECG (en reposo o con ¢l ejercicio) y con gradiente pico hemodindmico > a 50 mm de Hg

Los pacientes con gradientes menor de 25 mm de Hg (bien por ecografia o cateterismo)

tienen muy baja mortalidad y s6lamente en un 20% de necesidad de cirugia de recambio valvular a
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25 afios, por lo que estos pacientes solo requieren seguimiento médico (1-2 afios). Los pacientes con
gradiente entre 25 y 50 mm de Hg tienen riesgo intermedio tanto de muerte sibita como de
necesitar cirugia por lo que el seguimiento debe de ser mas estrecho y en cuanto se presenten

sintomas indicar tratamiento.44-47

A.6.2 MODALIDADES DE TRATAMIENTO
A.6.2.1 TRATAMIENTO DE SOPORTE:

Tratamiento con prostaglandinas en caso de necesidad de mantener el ductus abierto,
tratamiento diurético en caso de congestivos, farmacos inotrdpicos o vasopresores en caso de shock
cardiogénico- Asimismo puede ser necesario soporte ventilatorio mediante ventilacion mecéanica no

invasiva con presion postiva (CPAP) o intubacion orotraqueal.

A.6.2.2. TRATAMIENTO QUIRURGICO:

Inicialmente hay que definir si el paciente va a tolerar una circulacion biventricular o sera
candidato a la via univentricular, para lo que nos basamos en la ecocardiografia, en funcion del
tamafio del ventriculo izquierdo, valvula mitral, valvula adrtica y aorta ascendente.
 Via biventricular:

 Valvulotomia quirdrgica: Se trata de la mayor alternativa quirurgica a la valvuloplastia con

balon, que consiste en la apertura quirurgica de las comisuras fusionadas (Figura 10). Dentro
del acto quirurgico a parte de la comisurotomia se pueden anadir otras técnicas como reseccion
de ndédulos mixomatosos, limpieza de los velos, creacion de neocomisuras, reseccion de
componente subvalvular o ampliacion de seno no coronario. Generalmente el gradiente mejora
con aumento progresivo a lo largo de los siguientes meses-ainos, precisanado el 40% de los
casos reintervencion en los 20 siguientes afios. Los resultados comparativos entre valvulotomia

quirargica y valvuloplastia con baldn reportan resultados dispares, algunos favorecen a la
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cirugia (sobre todo en la necesidad de reintervencion) y otros ofrecen resultados equivalentes.
En general se concluye que la valvuloplastia con balon presenta mayor necesidad de
reintevencion, pero tanto la supervivencia como la insuficiencia valvular o la necesidad de

recambio valvular a largo plazo es equivalente con ambas técnicas.65-69,

RAFE

Figura 10. A. Valvula adrtica normal (sin fusion de
comisuras). B. véalvula bictspide con fusion de comisuras y
rafe medio (fusion de valvas coronariana derecha e izquierda).
C. valvula tricuspide con fusion de las comisuras. D. valvula
unicomisural. Las lineas discontinuas muestran los sitios de
corte con bisturi en la valvuloplastia adrtica quirurgica.

e Recambio valvular:

 Prétesis aortica (Figura 11): Normalmente se reserva para pacientes adultos en los que la
dilataciéon con baldén no suele ser efectiva. También ocasiones es necesaria realizarla en
pacientes pediatricos que desarrollan insuficiencia valvular significativa tras la valvuloplastia
percutanea o quirurgica. Normalmente se prefiere implantar protesis mecanicas a pesar de la
necesidad de anticoagulacion oral, debido a que en la edad pediatrica y en los pacientes
adolescentes y adultos jovenes, la degeneracion de las bioprotesis es mucho mayor que en
adultos (hasta un 20% de necesidad de recambio a 3 afios). Tanto la menor edad como la
presencia de otras anomalias asociadas son factores de riesgo para una mayor degeneracion de

la bioproétesis precisando un nuevo recambio valvular 70.71,

Ostium ACI

Figura 11. Reemplazo valvular simple.
A. Protesis bioldgica valvular biologica
de pericardio bovino. B. Protesis
valvular mecanica bi-leaflet. Ostium de
la coronaria izquierda (ACI).
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e Procedimiento de Bentall-De Bono: Sustitucion de la raiz adrtica con protesis mecanica o

bioldgica con reimplante de las coronarias.

o Intervencion de Ross: La valvula pulmonar nativa sustituye a la valvula aortica y se sustituye

la valvula pulmonar por un conducto valvulado. En caso de realizarse reseccion subvalvular
para ampliacion del tracto de salida de ventriculo izquierdo se denomina cirugia de Ross-
Konno (Figura 12). Su uso actualmente es muy limitado debido a las altas tasas de
degeneracion tanto del autoinjerto pulmonar en posicion adrtica como del conducto a nivel
pulmonar. La mortalidad del procedimiento esta en torno al 4%, las tasas de degeneracion del
autonjerto pulmonar estan en torno al 1,5% al afio, siendo a 10 afios del 15% y a 15 afios del

259% 72-78,

Ampliacién anterior
de Konno

Anillo aértico
pequeiio =\

Coronaria izquierda

1ra septal

Figura 12. Esquema del procedimiento de Ross-Konno. 1. Estenosis valvular aértica. Linea de puntos
marca nivel de seccion en aorta y pulmonar. 2. Linea de seccion para ampliacion anterior de Konno, aspecto
de la coronaria izquierda y ler ramo septal después de la extraccion del autoinjerto pulmonar. 3.Vista del
autoinjerto en posicion aortica y de homoinjerto en posicion pulmonar.

» Recambio valvular con ampliacion de anillo (En caso de anillos hipoplasicos):

e Procedimiento de ampliacién anterior del anillo aortico:

e Procedimeinto de Konno-Rastan: Aortoventriculoplastia anterior + sustitucion aortica con

protesis mecanica o biologica).
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e Procedimientos de ampliacién posterior del anillo aortico:

e Procedimiento de Nicks.
» Procedimiento de Mannougian.

» Procedimiento combinado (ampliacion anterior y posterior).

¢ Via univentricular:

e Procedimiento de Norwood: Consiste en crear una amplia comunicacion entre la arteria

pulmonar y aorta quedando ambos ventriculos conectados a la circulacion sistémica (Figura
13). Se realiza si es necesario ampliacion de la raiz y aorta ascendente mediante homoinjerto.
Creacion de una amplia comunicacion interauricular y un shunt sistémico pulmonar tipo Sano
(del ventriculo derecho a la arteria pulmonar) o tipo Blalock-Taussig (desde el tronco

braquiocefalico derecho a rama pulmonar derecha).

DUCTUS SHUNT CLASICO PARCHE DE HOMOINJERTO
LIGADURA DUCTAL

SHUNTTIPO
SANO

Figura 13. A. Esquema de la anatomia de neonato con estructuras cardiacas izquierdas limites, valvula
aortica estendtica conhipoplasia del anillo valvular y de la aorta ascendente ventrictlo izquerdo
pequefio. Ductus arterioso permeable. B. Correccidn tipo Norwood clasico (1? fase via univentricular),
con fistula sistémico pulmar del tronco aretrial braquiocefalico derecho a la rama pulmonar derecha. C.
Correccion tipo Norwood-Sano, con fistula ventriculo derecho a la confluencia pulmonar. Anastomosis
latero-lateral entre la raiz aortica y la pulmonar. La ampliacion de la aorta ascendente y del arco se
realiza con tejido de homoinjerto.
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o Procedimiento de Norwood hibrido: Consiste en la realizacion de un banding bilateral de ambas
ramas pulmonares, crecion de una comunicacion interauricular (CIA) no restrictiva de forma

percutanea (técnica de Rashkind) e implante de un stent a nivel del ductus arterioso (Figura 14).

STENT DUCTAL

Figura 14 . Correcion de Norwood hibrido.
Ductus arterioso. Creacion de CIA con técnica
percutanea (Rashkind) y cerclaje bilateral
arterial de ambas ramas pulmonares (A y B).
Stent ductal.

CIA: Comunicacion interauricular

CIA
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A.6.2.3 VALVULOPLASTIA PERCUTANEA CON BALON (Figuras 15y 16)

Fue descrita por primera vez en 1983 por Lababidi. Con el desarrollo actual de las técnicas
transcatéter se trata del tratamiento de primera linea en la mayoria de los centros. Sin embargo, en
los pacientes con valvulas severamente displasicas o con un grado significativo de insuficiencia
valvular no se trata de la mejor opcidén de tratamiento. Previo al procedimiento es necesaria una
evaluacion exhaustiva mediante pruebas de imagen sobre todo la ecocardiografia transtoracica para
valorar la morfologia de la vélvula, el anillo aortico, las dimensiones y funcion del ventriculo
izquierdo, el grado de regurgitacion valvular, las lesiones asociadas o la presencia de ductus

arterioso permeable.

Figura 15. Balon posicionado en el tracto de
salida del ventriculo izquerdo.Imagen
angiografica (proyeccion postero-anterior) con
muesca de la valvula estendtica.

Figura 16. Valvuloplastia adrtica
en neonato con estenosis aortica
grave con abordaje femoral. A.
baldn posicionado a nivel del
anillo aortico y comienzo del
inflado. B. las flechas en blanco
sefialan la muesca concéntrica que
genera la valvula aortica
estenotica. C. se completa el
inflado del baldon con desaparicion
de la cintura valvular.
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A.6.2.3.1 TECNICA DE VALVULOPLASTIA PERCUTANEA
El procedimiento de valvuloplastia percutanea tiene una serie de pasos:

« Preparacion previa: Adecuada oxigenacion, anestesia general en la mayoria de los casos aunque
en ocasiones en pacientes adolescentes o adultos se puede llevar a cabo bajo sedacion. Tener
preparado material de resucitacion avanzada (desfibrilador y drogas vasoactivas) debido a que no
es infrecuente que se produzca una parada cardiaca durante el procedimiento, sobre todo en
pacientes en situacion previa de bajo gasto. Anticoagulacion con heparina no fracccionada 100 UI

(Unidades internacionales)/Kg una vez se establezca el acceso vascular.

« Acceso vascular: En la mayoria de los casos el acceso es retrogrado a través de la arteria femoral
comun, aunque en ocasiones especialmente en neonatos se accede a través de la arteria carotida
comun o axilar derecha (normalmente mediante diseccion y vision directa para la puncion) debido
a que tiene un calibre mayor que la arteria femoral y proporciona un mayor soporte para el
procedimiento. Menos frecuentemente se elije el acceso por arteria umbilical (Figura 17). En
casos en que la vavula no pudiera ser cruzada por via retrograda (desde aorta) se puede realiza via
anterograda (a través de vena femoral o umbilical) realizando una puncion transeptal accediendo a
auricula izquierda y posteriormente a ventriculo izquierdo y de ahi cruzar a la aorta, este acceso
disminuye las complicaciones a nivel vascular pero puede dafar la valvula mitral y es muy
infrecuente tener que recurrir a esta técnica. En neonatos el calibre de introductor para el acceso

suele ser 4 French (Fr) y en nifios mayores y adolescentes dependera del catéter-balon a utilizar.

Figura 17. Valvuloplastia adrtica a
través de acceso por vena umbilical
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« Calculos hemodinamicos: Medicion de gradientes de presion a través de la vavula adrtica, éste

calculo es mas preciso en caso de obtencion simultanea de la presion en VI 'y en aorta (Figura 18).

) o - o S —
A f‘v s : : Figura 18. A la
. — . izquierda
W S0/, i registro
— simultaneo de

presion de V1y
aorta. A la
derecha retirada
desde VI a

Ve K ' R B aorta.

« Angiografias: Normalmente se realiza en proyeccion oblicua anterior izquierda (OAI) con 40 °
craneal o en proyeccion postero-anterior (PA) con lo que conseguimos delimitar las cuspides de
velos y obtener el diametro del anillo en funcion del cual vamos a elegir el tamafio del catéter
balon. En caso de pacientes inestables o con disfuncion ventricular izquierda se intenta evitar la

realizacion de angiografias y se toma como referencia del anillo lo calculado por ecocardiografia.

« Eleccion del tamaifio del balén: El ratio entre didametro del balén y anillo no debe superar 1:1
debido a que esto incrementa el riesgo de insuficiencia valvular post-procedimiento.
Normalmente se comienza con un ratio balon/anillo de 0,8 llegando hasta un maximo de 1. En
cuanto a la longitud del balén no se suele superar los 20 mm en neonatos, 30 mm en nifios o 40
mm en adolescentes y adultos intentando siempre evitar interferir con las cuerdas tendinosas de la

valvula mitral.

« Técnicas de Valvuloplastia: Se puede realizar con un unico balén o con inflado simultaneo de 2
balones;

o Técnica de balon unico: Para el cruce de la valvula aortica se utilizan catéteres Judkins de

coronaria derecha (JR), multiproposito (MP) o Amplatz de coronaria izquierda (AL) con guia
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hidrofilica de 0,014 pulgadas (guia de angioplastia coronaria) en caso de neonatos, de 0,018
pulgadas en nifios pequeios y una de 0,035 pulgadas (") en nifios mayores y adolescentes.
Durante las maniobras para cruce de la valvula hay que tener especial cuidado con no entrar con
la guia en una de las coronarias y tampoco aplicar demasiada fuerza con lo que se pudiera dafiar
alguno de los velos adrticos. Una vez cruzada la valvula adrtica se intercambia la guia por una
de alto soporte de 0,014"" en neonatos o de 0,035"" (punta en J) en nifios y adolescentes, se
intenta colocar la guia en el dpex del VI intentando que adopte una forma tipo “cola de cerdo”
con lo que se disminuye el riesgo de perforacion. Una vez colocada la guia en la posicion
adecuada se avanza el catéter balon a través de la valvula dejando el plano valvular lo mas
centrado posible y se procede al inflado con una presion de 4-7 atmosferas hasta que se objetive
la desaparicion de la “cintura” del balon (Figura 15), estos inflados no deben superar los 5-10
segundos. Para conseguir una mayor estabilidad del balén durante los inflados, en la mayoria de
los casos se suele realizar sobreestimulacion ventricular a alta frecuencia (200-240 latidos por
minuto) con el fin de bajar la tension arterial lo mas posible durante el inflado y que el balon
permanezca estable. Esta sobreestimulacion se puede realizar o bien mediante la colocacion de
un electrocatéter en el dpex de ventriculo derecho (en la mayoria de los casos) o bien a través de
la propia guia por la que se realiza la angioplastia (esto se realiza en neonatos y lactantes) a
través de una guia especifica de 0,014 ” denominada Vision wire (Biotronik SE, Germany). Con
la sobreestimulacion se consigue aumentar el porcentaje de éxito de la valculoplastia a parte de
disminuir el riesgo de complicaciones como la insuficiencia valvular residual o el dafio sobre la

aorta ascendente.

« Técnica de doble balén: La técnica es similar a la de balon tinico, excepto porque requiere doble

acceso arterial. Se utilizan balones del mismo didmetro y longitud, se posicionan paralelos y

realiza el inflado simultdneo (Figural9). Las ventajas de esta técnica sobre la de balon unico es
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que permite disminuir el calibre de cada acceso arterial, debido a que se utilizan balones de
menor calibre, se consiguen mayores reducciones del gradiente residual, permite realizar
valvuloplastia en casos de anillos de mayor calibre y disminuye el riesgo de oclusién completa
del tracto de salida de VI con respecto a la realizacion con un tnico balon de un calibre mucho

mayor.

Figura 19. Técnica de valvuloplastia con doble balon. A se objetiva muescas a nivel del anillo
valvular que posteriormente desaparece en la imagen B. LV: Ventriculo izquierdo

« Tipo de Material utilizado:

« Alambres-Guia:
« Guias coronarias de 0,014"" en neonatos.
« Guias hidrofilicas Radiofocus™ (Terumo Medical Corporation, Japan) de 0,018 a 0,028""
con parte distal blanda (“Floppy”) y forma en “J” en lactantes y nifios pequenos
« Guias teflonadas de punta blanda y tipo “J” de 0,035"" en nifios mayores, adolescentes y
adultos

« Guias de alto soporte 0,035 preformada , especialmente guia Safari® (Boston Scientific)
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« Catéteres-Balon: Los principales catéteres balon disponibles en el mercado actualmente se

detallan a continuacién y en la Tabla 3:

o TYSHAK y TYSHAK II ® (NuMED Inc, Hopkinton, NY, USA). Son los mas utilizados con
diametros desde 10 a 30 mm. 7YSHAK ® tiene un mayor perfil por lo que es mas
resistente a la fuerza de eyeccion del ventriculo izquierdo por lo que se prefiere para nifios
mayores y adolescentes. Desde 2 a 7 mm con introductores de 4-7 Fr utilizando guias
0,018y 0,035"". TYSHAK II ®debido a su menor perfil, se reserva para lactantes y nifios
pequenos con didmetros desde 4-12 mm utilizando introductores de 4-6 Fr y guias de
0,021 a 0,035"".

o TYSHAK Mini ® (NuMED Inc, Hopkinton, NY, USA). Se suele utilizar en neonatos con
diametros desde 4 a 10 mm y precisan introductores de 3-4 Fr. Solo se permiten guias de
0,014 por lo que su utilidad en nifios de mayor edad es limitado.

« Otros balones utilizados: Saber ® (Cordis Corporation, Miami. USA) , COEfficient ™
(NuMED Inc, Hopkinton, NY, USA) VACS ®1y II (Osypka Medtec Inc, Longmont, CO,
USA), Cristal Balloon ® (BALT, Germany GmbH), ZMED ® (NuMED Inc, Hopkinton,
NY, USA) y balones autocentrantes (V8 ® (Intervalve Medical Inc, Irvine, CA, USA) y
Nucleus ® (NuMED Inc, Hopkinton, NY, USA)) que poseen cintura en la parte central que

les confiere una mayor estabilidad durante el inflado.
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Tabla 3. Principales catéteres balon utilizados para Valvuloplastia aortica

. . Guia Calibre | Diametro | Longitu ;oo
Tipo de Balon Edad (pulgadas) | (French) (mm) d (mm) Caracteristicas
rvsHak® |\ A\
Mini \ Pediatrico 0,014 3-4 Fr 4-10 20 Excelente perfil
(NuMED) \
TYSHAK II para
TYSHAK/ o
TYSHAK I1® Pediatrico/ § 180,035 | 4-11 Fr 225 10-100 | lactantes y nifios
(NuMED) Adulto
pequeiios
®
%é‘ljij]fs) Pediatrico 0,018 4-5 Fr 2-10 mm 20-40 Buen perfil
COEfficient
™ .- | Pediatrico 0,018 4-6 Fr 4-12 mm 20-40 Buen perfil
(NuMED) ’
VACS ®1I/ a Peditrico/ VACS II menor
11 " eAif‘ ECO 0,021-0,035 | 4-14Fr | 4-30 mm 20-60 perfil que
(Osypka) \ uito TYSHAK
CRISTAL ' Pediirico/ Inflado y
BALLOON® | . = eAiia lrt‘“’ 0,035-0,038 | 6-10Fr | 8-40mm | 20-60 desinflado
(BALT) ) uito rapido
ZMEDY | _ o s Inflado y
ZMED II ® i Peﬁff;c"/ 0,025-0,035 | 6-16Fr | 2-40mm | 20-60 desinflado
. .
(NuMED) —— ulto rapido
V8 ® - Autocentrante.
Int '1 Adulto 0,035 12-14Fr | 17-23 mm | 34y37 Mantiene
(Intervalve) - cintura
TYSHAK N Adulto/ Autocentrante.
NUCLEUS ® d'l’lt 0 0,035 7-14 Fr 10-30 mm 30-60 Desaparece
(NuMED) A pediatrico cintura
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« Valoracion post-procedimiento: Una vez realizada la dilatacién con balon, se realiza tanto
comprobacion hemodinamica como angiografica. Se considera efectivo el procedimiento en caso
de reduccion del 50% del gradiente transvalvular con incremento del 25% en el area valvular sin

insuficiencia valvular significativa.

« Complicaciones: La presencia de complicaciones es mas frecuente cuanto menor es la edad del
paciente, especialmente en neonatos , o peor es la situacion hemodindmica previa al

procedimiento. Las posibles complicaciones asociadas al procedimiento son:

e Oclusién completa del tracto de salida de VI: Puede inducir fibrilacién ventricular, disfuncion
sistolica severa transitoria de ventriculo izquierdo, o parada cardiaca en el contexto de
disociacion electromecanica o asistolia. En este caso la mortalidad puede estar en torno a
5-10%.

« Insuficiencia valvular residual: 15% de los pacientes presentan insuficiencia valvular moderada

o severa tras el procedimiento. Se asocia de forma significativa con el uso de balones con
relacion del diametro balon/anillo mayor de 1 58.

« Complicaciones vasculares: Mas frecuentes en neonatos y cuanto menor es el peso del paciente.

Arritmias: Extrasistolia ventricular, bloqueo de rama izquierda, bradicardia transitoria

« Dafio valvular mitral: Es infrecuente, aunque en pacientes neonatos hay descritos casos de dafio

del velo anterior mitral o rotura de cuerdas tendinosas.
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A.7 SEGUIMIENTO:

La estenosis valvular aértica congénita se trata de una patologia cronica en la que la mayoria
de las intervenciones no son curativas, por lo que se requiere un seguimiento de por vida. Tras el
procedimiento de valvuloplastia se recomienda segumiento con ECG y ecocardiograma al mes, a
los 3 y a los 6 meses. Posteriormente seguimiento cada 6 meses. El procedimiento de valvuloplastia
percutanea tiene una alta efectividad a corto-medio plazo y una baja tasa de complicaciones o
mortalidad por lo que actualmente en la mayoria de centros se trata del tratamiento de primera linea.
Su principal problema es la alta tasa de reintervencion que presenta (15-65% segln las series) 61-63.
Tanto la morfologia valvular (fusién comisural, valvulas displasicas) como el didmetro del anillo,
estan relacionados con la efectividad del procedimiento, con el dafio valvular adrtico asi como con
la necesidad de reintervencion en el seguimiento 4. El principal objetivo de la valvuloplastia adrtica
es retrasar lo mas posible la necesidad de cirugia de recambio valvular aortico, estando a 15 afios el

60-65% de los pacientes libres de protesis adrtica.
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B. ESTENOSIS SUBVALVULAR AORTICA
B.1 ETIOPATOGENIA

Se trata de un cuadro con muchas incertidumbres en cuanto al origen, patogénia, historia
natural, opciones terapéuticas y recurrencia tras tratamiento. Supone aproximadamente el 15% de
las obstrucciones a nivel del tracto de salida de ventriculo izquierdo.

A nivel histologico y estructural, se tratan de anillos con disposicion en capas similar al
propio endocardio. El anillo suele localizarse en el tracto de salida de ventriculo izquierdo o
extenderse hacia el anillo aortico y el aparato subvalvular mitral.

Clasicamente se ha considerado una malformacidon congénita, aunque actualmente se sabe
que muchos de los casos son adquiridos, desarrollandose a lo largo de la vida, en ocasiones de
forma secundaria a pequefias comunicaciones interventriculares restrictivas que generan flujo
turbulento sobre esta zona.

El espectro de esta patologia es amplio variando desde una fina membrana hasta una
obstruccién muscular de gran grosor, su base fisiopatologica reside en el miocardio del ventriculo
izquierdo, que por mecanismos desconocidos genera un amplio espectro de respuestas anormales

que generan obstruccion a nivel de su tracto de salida.

B.2 DIAGNOSTICO

La severidad de la obstruccion a nivel hemodinamico se divide en funcion del gradiente de
presion en leve (menor a 30 mm de Hg), moderado (30-70 mm de Hg) y severo (mayor de 70 mm
de Hg). Este gradiente de presion a nivel subaortico puede dafiar las clspides de los velos adrticos
provocando distintos grados de insuficiencia valvular, también estd aumentado el riesgo de
endocarditis y progresar desde lesiones membranosas hasta lesiones puramente musculares
afectando a todo el tracto de salida. Por todo esto se considera una enfermedad progresiva y una vez

diagnosticada requiere seguimiento de por vida.
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B.3 TRATAMIENTO

Las indicaciones de tratamiento son la presencia de gradiente de presion mayor de 50 mm
Hg asociado a sintomas como disnea, angina o sincope y signos en el ECG y ecocardiograma de
sobrecarga ventricular izquierda.

Las opciones terapeuticas son o bien el tratamiento quirtrgico o el tratamiento percutaneo

mediante dilatacioén con baldn:

B.3.1 TRATAMIENTO QUIRURGICO:

Se trata de un tratamiento efectivo para la reduccion del gradiente de presion a nivel del
tracto de salida de ventriculo izquierdo. La experiencia en este tipo de tratamiento viene de mas de
40 afios y diferentes técnicas se han ido desarrollando aunque actualmente no existe consenso sobre
que técnica es mejor. Entre las técnicas utilizadas estan la reseccion de la membran o la enucleacion
del anillo con o sin miectomia. Una reseccion mas agresiva del tracto de salida se ha planteado
también, aunque con este tipo de cirugia se aumenta el riesgo tanto de bloqueo auriculo-ventricular
como de comunicacion interventricular residual. Normalmente este tipo de reseccion mas agresiva
se plantea en casos de obstruccion muscular evolucionada. Uno de los principales problemas es la
recurrencia que continuia siendo alta con una media en las distintas series en torno al 17% (0-35%),
no variando en funcion de la técnica quirtirgica mas o menos agresivo (enucleacion de la membrana
vs enucleacion asociado a miectomia). En caso de presentar insuficiencia aortica asociada esta se
estabiliza tras la cirugia aunque no suele revertir. La mortalidad de las series quirtrgicas varia del 0

al 8%.

B.3.2 DILATACION PERCUTANEA CON BALON
El primer reporte de esta técnica data de 1985, posteriormente diversas series confirman su

efectividad en la reduccion del gradiente de presion, aunque esta técnica no estd tan extendida en
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los centros como puede ser la cirugia 79:30.81. La técnica consiste en la dilatacion con balones de
angioplastia con un diametro 1 o 2 mm mayor que el anillo adrtico introduciéndose en el tracto de
salida procediéndose a inflado y desinflado muy rapido. Es importante lograr la correcta estabilidad
del baloén durante los inflados y objetivar la desaparicion de la “cintura” del balon, que corresponde
a la rotura de la membrana (Figura 20). Para lograr estabilidad durante el inflado, lo mas comun
es utilizar sobreestimacion con un electrodo de marcapasos transitorio en ventriculo derecho. La
seleccion de los pacientes que pueden ser candidatos a esta técnica es fundamental debido a que
unicamente los que presentan una fina membrana sin componente fibromuscular asociado se
pueden beneficiar de la dilatacion con balon. Las tasas de recidiva son en torno al 15% y la
progresion hacia obstruccion fibromuscular que precise cirugia en torno al 5%. Los mejores

resultados se dan en caso de membranas de mayor didmetro, menor grosor y mas alejadas del anillo

valvular aortico.

Figura 20. Dilatacion percutanea de estenosis subvalvular adrtica 80. A y B Previo a tratamiento. C. Postratamiento

B.3.3. COMPLICACIONES:
Entre las complicaciones del procedimiento tenemos las asociadas a cualquier cateterismo
con puncion arterial y el dano del aparato subvalvular mitral. La dilatacion con baléon no suele

afectar a la competencia valvular aodrtica. El procedimiento no esta exento de mortalidad que puede

llegar al 1-1,3%.
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C. ESTENOSIS SUPRAVALVULAR AORTICA

Se trata del tipo menos frecuente de obstruccion de tracto de salida del ventriculo izquierdo
con una incidencia aproximada de 1 de cada 20000 recién nacidos vivos con ligero predominio
masculino. Consiste en un estrechamiento por encima de los senos coronarios por encima de las

arterias coronarias. Suele asociarse con el sindrome de Williams-Beuren y con la

hipercolesterolemia familiar homocigota (Figura 21).

Debido al gradiente de presion a la salida del ventriculo izquierdo, se genera hiperpresion
supravalvular lo cual puede conllevar la formacién de anomalias coronarias. También el tejido
fibrotico cercano a los ostiums coronarios puede llegar a generar estenosis a dicho nivel afectando
mas comunmente al ostium de coronaria izquierda. Se puede asociar a otras anomalias cardiacas,
especialmente con la coartacion de aorta que esta asociada hasta en un 10% de los casos.

La estenosis suele ser progresiva con sobrecarga del ventriculo izquierdo lo cual produce
clinica de disnea de esfuerzo o dolor toracico y que en fases avanzadas puede llegar a provocar
disfuncion ventricular izquierda con clinica de insuficiencia cardiaca.

El tratamiento, en la gran mayoria de casos es quirdrgico, mediante reseccion y aortoplastia
con parche, con buenos resultados, aunque no es infrecuente la presencia de lesiones residuales
como insuficiencia valvula aortica o la obstruccion del tracto de salida ventricular izquierdo. El
tratamiento percutaneo mediante dilatacion con baldn se ha propuesto en casos aislados en caso de

obstruccidon por membrana con buenos resultados en cuanto a reduccion de gradiente 82.
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Figura 21. Paciente con sindrome de Williams
con estenosis supravalvular. Gradiente invasivo
pico-pico de 70 mm de Hg.
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1.3. COARTACION DE AORTA
A. INTRODUCCION

La coartacion de aorta fue descrita por primera vez por el padre de la anatomia patologica,
Giovanni Bautista Morgagni durante una autopsia en 1870. No fue diagnosticada en la practica
clinica habitual hasta 1932, cuando Lewis describidé presencia de pulso femoral débil en los
pacientes con coartacion de aorta. Roesler describid en 1928 la presencia de muescas costales en la
radiografia de torax. En 1947 Campbell et al describen los puntos clave para el diagndstico de la
coartacion de aorta (Cardinal points).

Se trata de un estrechamiento en la luz de la aorta descendente que se suele localizar con
mas frecuencia distal a la salida de la arteria subclavia izquierda. La mayoria de las coartaciones se
localizan en la zona mas posterior de la aorta opuesta a la insercion del ductus (yuxtaductales)
aunque también pueden localizarse proximales al ductus (preductales) o distales (postductales)
(Figura 22).

Actualmente se sabe que no se trata de una patologia circunscrita Unicamente a la zona de
estrechamiento sino que engloba un abanico de alteraciones cardiovasculares anatémicas y
fisioldgicas.

Representa el 4-6% de las cardiopatias congénitas con una prevalencia aproximada de 4

cada 10000 nacidos vivos con mayor incidencia en varones (55-60%) 83.84.

Figura 22.
Tipos de
Coartacion de
aorta. A
Preductal. B
Yuxtaductal.
C.Postductal
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B. ETIOPATOGENIA:
El mecanismo etiopatogénico es desconocido aunque existen 3 diferentes teorias:
« Flujo anterogrado reducido intratitero a nivel del istmo aortico, que causa hipodesarrollo
del arco y aorta descendente debido a lesiones asociadas como estenosis aortica o
comunicacion interventricular 85,
« Migracion o extension del tejido ductal sobre la pared de la aorta toracica fetal 86.87,

« Desarrollo anormal del cuarto arco faringeo izquierdo.

A nivel anatomopatoldgico se observa engrosamiento de la capa media e hiperplasia intimal
en forma de anillo que protruye posterior y lateralmente dentro de la luz de la aorta 8. Se objetiva
una disminucion de la distensibilidad de la pared aortica, con incremento del coldgeno y
disminucién de células musculares lisas en el segmento pre-estenotico, ademds de necrosis quistica
de la capa media del aorta. Todas estas caracteristicas aumentan significativamente el riesgo de
dilatacién aneurismatica, diseccion o ruptura de la pared, especialmente a nivel de aorta ascendente
o de la zona de coartacion 89-91.

En pacientes que padecen coartacion de aorta y lesiones a nivel del tracto de salida del
ventriculo izquierdo como en el caso de la valvula adrtica, se identifica predisposicion genética a
nivel familiar, con diversos genes implicados en el desarrollo cardiaco y de la vasculogénesis como
son el NOTCHI y el MCTP 9294, Hasta un 5-15% de las pacientes con coartacion de aorta
presentan Sindrome de Turner (sexo femenino con presencia de un tnico cromosoma X), asociando
otros trastornos como linfedema congénito, estatura baja, hipogonadismo o alteraciones renales. El
30% de las pacientes Sindrome de Turmer van a presentar coartacion de aorta. Otros sindromes

asociados a coartacion de aorta son el sindrome de Di George o de Noonan 9596,
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C. ANATOMIA :
La mayoria de los casos consisten en lesiones circunscritas de caracter discreto en la aorta
descendente a nivel de la salida del ductus arterioso, aunque existe un amplio espectro de lesiones

que engloban lesiones difusas largas, hipoplasia tubular y otros casos mas raros de coartacion a

nivel de aorta abdominal (Figura 23).

Figura 23. A. Estenosis
focal. B y C Estenosis
tubular larga.

D. LESIONES ASOCIADAS:

La coartacion de aorta se clasifica como simple o compleja en funcidon de su asociacidon con
otras malformaciones 97-100, La mas frecuente, que aparece hasta en el 80% de los casos, es la
valvula adrtica bicuspide.

Otro de los defectos frecuentemente asociado es la comunicacion interventricular, que
debido a a teoria hemodinamica de la génesis de la coartacion (que consiste en la derivacion del
flujo hacia el ventriculo derecho y de ahi por el ductus a la aorta ascendente, con la consiguiente
disminucién del flujo en aorta ascendente y arco), puede conllevar hipoplasia o incluso
interrupcion de arco. Entre las lesiones cardiacas complejas que se asocian a coartacion de aorta,
estan el canal auriculo-ventricular, la transposicién de grandes vasos, la atresia tricuspide, la doble
salida de ventriculo derecho, el sindrome de corazén izquierdo hipopldsico o Complejo Shone
(engloba lesiones estenoticas a nivel del corazén izquierdo como estenosis mitral, estenosis
subaortica fija o estenosis valvular adrtica) Entre las lesiones extracardiacas asociadas encontramos
los aneurismas intracraneales, arteria subclavia izquierda aberrante, anomalias de los sistemas

musculo-esquelético, gastrointesinal, genitourinario o respiratorio 100-102,
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E. FISIOPATOLOGIA:

La coartacion de aorta por si misma no produce problemas intrattero, debido a que 2/3 del
gasto cardiaco pasan a través del ductus arterioso hacia la aorta descendente, saltindose el paso de
la aorta ascendente y el istmo. Durante el periodo neonatal con el cierre del ductus arterioso y del
foramen oval, se debe producir un aumento del gasto cardiaco para conseguir vencer la zona
estendtica, y dependiendo del grado de estenosis y de las lesiones asociadas, los cambios
hemodindmicos con aumento de la presion a nivel ventricular izquierdo y aorta ascendente que
puede variar desde la simplemente hipertension arterial de miembros superiores hasta el shock
cardiogénico 101-103,

Con el paso del tiempo se producen una serie de mecanismos compensadores, secundarios al
aumento de la resistencia que tiene el ventriculo izquierdo para la eyeccion de sangre (aumento de
la postcarga), como son la hipertrofia miocéardica y el desarrollo de circulacion colateral a través de
arterias mamarias, intercostales o interescapulares. En los neonatos con coartacion severa no da
tiempo a que se desarrollen estos mecanismos de compensacion, por lo que se produce clinica de
fallo cardiaco, con bajo gasto e incluso shock cardiogénico.

La presencia de otras lesiones, como son la estenosis valvular o subvalvular adrtica,
pueden agravar el cuadro clinico que aumentan en mayor grado la postcarga de ventriculo izquierdo
pudiendo agravar los datos de bajo gasto. La presencia de defectos grandes del septo
interventricular, ductus arterioso permeable o insuficiencia mitral incrementan la precarga del
ventriculo izquierdo, desencadenando hiperaflujo pulmonar que puede llevar a hipertension

pulmonar y clinica de edema pulmonar.
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F. MANIFESTACIONES CLiNICAS
La forma de presentacion clinica varia en funcion del grupo de edad:

» Neonatos: Las manifestaciones clinicas en este periodo van a depender del grado de estenosis,
de la presencia de ductus arterioso permeable o de circulacion colateral. Si la coartacion no es
severa y el ductus arterioso permanece abierto, no suelen presentar sintoma alguno, siendo el
diagndstico de sospecha por la disminucion, retardo o ausencia de pulsos femorales comparados
con los pulsos de extremidades superiores. En caso de la presencia de un ductus arterioso de
gran calibre y alto flujo, se puede objetivar cianosis diferencial (mayor saturacion en miembros
superiores que en inferiores). En caso de que la coartacion sea de grado severo, una vez que se
produce el cierre ductal, se genera un gran aumento de la postcarga incrementando la presion
telediastolica de ventriculo izquierdo, y de la de auricula izquierda lo que desencadena
congestion e hipertension pulmonar, que se manifiesta con clinica de fallo cardiaco grave
(irritabilidad, diaforesis, polipnea, hepatomegalia...), hasta incluso llegar a situacién de shock
cardiogénico. En caso de presentar lesiones asociadas como comunicacion interventricular o
estenosis aodrtica la clinica de fallo cardiaco sera mas acentuada y precoz.

« Lactantes y nifios: En estos grupos de edad el diagndstico puede pasar desapercibido debido a
que suele cursar de forma asintomatica. En ocasiones pueden referir dolor toracico inespecifico,
frialdad o claudicacion en extremidades inferiores, con el esfuerzo. Se debe realizar cuidadosa
toma de pulsos en extremidades inferiores asi como la toma de tension arterial tanto en
extremidades superiores como inferiores en toda exploracion pediatrica con vistas a un
diagnostico de sospecha.

» Adultos: Cursa de forma asintomadtica en la mayor parte de los casos y el hallazgo suele ser
casual , o en el caso de estudio de hipertension arterial , especialmente en adultos jovenes. En
ocasiones pueden presentar sintonatologia como cefalea, epixtasis secundaria a la hipertension a

nivel de miembros superiores. Puede ser causa de insuficiencia cardiaca en el adulto
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comportandose de forma similar a una miocardiopatia hipertréfica o hipertensiva. En ocasiones
se puede manifestar con clinica de claudicacion intermitente en extremidades inferiores e

incluso asociarse con aneurismas o diseccion de aorta 104-106,

Se objetiva una supervivencia media de 35 afios con 75% de mortalidad a los 45 afios en
caso de coartacion de aorta no tratada 104, Las principales complicaciones, que a menudo se asocian
a mortalidad precoz, derivan de la severa hipertension arterial 197 , como son la enfermedad
coronaria precoz, accidentes cerebrovasculares isquémicos o hemorragicos, diseccion de aorta o
insuficiencia cardiaca. Los pacientes que asocian valvula aortica biclspide pueden desarrollar

estenosis o insuficiencia adrtica o aneurisma de aorta ascendente.

G. EXPLORACION FiSICA:

« Auscultacién y palpacion cardiaca: Es normal salvo que asocia otros defectos cardiacos. Asi, en

caso de que presente hipertension pulmonar se puede acentuar el componente pulmonar del
primer ruido, si asocia valvulopatia aortica puede presentar soplo sistolico o click de eyeccion. Se
ausculta un soplo sistolico o en cocasiones continuo a nivel paravertebral izquierdo, en relacion a
la circulacion colateral o frémito supraesternal. En neonatos y lactantes con datos de insuficiencia
cardiaca, es tipico palpar el impulso ventricular derecho y en nifios mayores y adultos el impulso
ventricular izquierdo, y zonas pulsatiles a nivel intercostal en relacion a circulacion colateral.

« Pulso: Los hallazgos cléasicos de la coartacion de aorta consisten en hipertension en extremidades
superiores, con disminucion y retardo del pulso (retardo braquial-femoral) a nivel de
extremidades inferiores. El pulso radial y femoral debe de ser palpado simultaneamente.

« Presion arterial: Se debe realizar toma de presion arterial en extremidades superiores e inferiores,

la toma clésica de tension arterial se realiza en posicidon supino en extremidades superiores y en

prono a nivel popliteo en extremidades inferiores, aunque en la practica clinica no es habitual
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tomar la tension arterial de extremidades inferiores a nivel popliteo, sino a nivel del tobillo. Se

considera significativo una diferencia de presion mayor a 20 mm de Hg (Figura 24).
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Figura 24. Diferencia de presion entre extremidades
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Dependiendo de la relacion de la zona de coartacion con respecto a las arterias subclavias el
patron de tension arterial y pulso va a variar:
» En la mayoria de los casos la subclavia izquierda es proximal a la coartacion lo que resulta en
hipertension de ambas extremidades superiores
« Menos frecuente es el origen de la subclavia izquierda distal a la coartacion, en este caso tanto
el pulso braquial izquierdo como el de extremidades inferiores estd disminuido y retardado. La
tension arterial en este caso estara aumentada en el brazo derecho con respecto al izquierdo y a
las extremidades inferiores
« En el 4,4% de los casos tanto la subclavia izquierda como la derecha se originan por debajo de
la zona de coartacion, con lo que tanto los pulsos como la presion arterial estdn disminuidos en

todas las extremidades.
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H. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL
Se debe realizar diagnostico diferencial de la coartacion de aorta con otras patologias 101.102;

» Shock neonatal:

 Presencia de otras lesiones obstructivas a nivel del corazén izquierdo (sindrome del corazén
izquierdo hipoplasico, estenosis valvular adrtica critica...)

« Sepsis

« Asfixia perinatal

» Presion arterial v pulso diferencial:

« Lesiones obstructivas en vasos periféricos (arterioesclerosis, trombosis arterial en relacion a
cateterismos previos...)

« Ligadura quirurgica (fistula de Blalock-Taussig)

« Diseccion aortica

« Estenosis supravalvular adrtica

I. MANIFESTACIONES EXTRACARDIACAS

» Sindrome de Turner: En toda nifia diagnosticada de coartacion de aorta se debe realizar un
cardiotipo para descartar la presencia de Sindrome de Turner debido a su alta prevalencia (5-15%
de las nifias con coartacion de aorta) ya que las manifestaciones fenotipicas caracterisiticas
(infedema congénito en manos y pies, implantacion baja del pelo, estatura baja pecho en forma de
armadura, pezones excesivamente separados) 959 pueden estar ausentes en caso de mosaicismo.

« Aneurismas intracraneales: Estudios con angioresonancia magnética demuestran la presencia de
aneurismas intracraneales hasta en un 10% de pacientes adultos con coartacion de aorta, lo que
incrementa el riesgo de hemorragia subaracnoidea en 2-3 veces con respecto a la poblacion
general. Este riesgo se incrementa mds en caso de hipertension arterial asociada. En el caso de

nifios tratados de forma precoz no parece que exista riesgo aumentado 108-112,
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- Hemorragia subaracnoidea medular: La presencia de circulacion colateral con vasos dilatados
puede general compresion medular o incluso hemorragia a dicho nivel en caso de su rupturall3-115,
« Aneurismas y diseccion de aorta: No es frecuente aunque si que esta asociado especialmente en

caso de valvulopatia adrtica.

J. PRUEBAS DIAGNOSTICAS

« Electrocardiograma: Los hallazgos varian en funcién de la edad y con la severidad del defecto.
En neonatos y lactantes se puede encontrar datos de crecimiento ventricular derecho o en
ocasiones biventricular. En nifios mayores y adultos se puede encontrar datos de hipertrofia
ventricular izquierda con alteraciones del segmento ST y ondas T negativas en precordiales y
derivaciones de los miembros izquierdas. (V2-V4, Iy aVL) 116,

« Radiografia de Térax:

« En neonatos y lactantes con datos de insuficiencia cardiaca se evidencia cardiomegalia con
datos de hipertension venocapilar.

« En nifios mayores y adultos suele ser normal. Hallazgos cldsicos, aunque no excesivamente
frecuentes en la actualidad, son la presencia de muescas costales a nivel posterior en relacion a
la circulacion colateral, torsion o doble contorno de la aorta ascendente (Signo del 3) (Figura
25).

« Ecocardiograma: Se trata de la técnica de eleccion para confirmar el diagndstico y el grado de
severidad, especialmente en la poblacion pediatrica. Confirma el diagnéstico y el grado de
severidad asi como la presencia de lesiones asociadas. En la proyeccion supraesternal eje largo se
suele evidenciar el estrechamiento anatomico, con el doppler color se evidencia la zona de flujo
turbulento (Figura 26-A4). Con el doppler continuo se calcula el gradiente maximo y medio
transcoartacion y se visualiza la flujo prolongado en diastole (“cola diastdlica™), que se trata del

signo mas especifico de severidad de la coartacion (Figura 26-B). La presencia de “cola
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diastolica” a nivel de aorta abdominal atn si la presencia de gradiente

transcoartacion, nos tiene que llevar a sospechar la presencia de coartacion de aorta, que debe ser
confirmada con otras técnicas de imagen. El gradiente doppler va a infraestimar la severidad de la
lesion en caso de presencia de circulacion colateral, y la sobreestima en casos de coartaciones
reparadas. El doppler color y el pulsado también nos ayuda a identificar los vasos colaterales.
Actualmente con el desarrollo de la ecografia prenatal se puede sospechar en muchos casos, y
permite una actuacion no diferida en los casos mas severos 18-121,

- Tomografia axial computarizada y Resonancia nuclear magnética: Se tratan de las técnicas de
eleccion para confirmar el diagnodstico y sobre todo con vistas a su valoracion previa a
intervencidon, asi como para el seguimiento posterior especialmente en nifios mayores,
adolescentes y adultos. Aporta informacion sobre la morfologia del arco y de la coartacion, su
longitud, relacion con los troncos supraaorticos y la presencia de colaterales (Figura 26-C). Para
el seguimiento tras la intervencion se suele preferir la resonancia magnética dado que no precisa
de radiacion ionizante 122-127,

« Cateterismo Cardiaco: Permite el diagnéstico mediante la realizacion de angiografias (Figura
26-D) asi como toma de presiones de forma invasora calculando el gradiente maximo (pico-pico)
a nivel de la coartacion. Se suele reservar como método terapéutico debido a que en la mayoria de

los casos el diagnostico se suele confirmar con pruebas no invasivas 128,
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Figura 25. A.
Muescas
costales. By C.
Signo de 3

Figura 26. A. Ecocardiograma en proyeccion supraesternal. B. Doppler continuo objetivandose la “cola
diastolica”. C. AngioTAC que muestra la coartacion istmica dista a la subclavia izquierda. D. Aortograma que
muestra el signo del “3”.
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K. HISTORIA NATURAL DE LA COARTACION DE AORTA

Los detalles de la historia natural provienen de estudios post-mortem y de series de casos
anteriores a 1945 que es cuando se comienza con el tratamiento quirurgico!32-135. Campbell y col.
describieron la historia natural a partir de datos de 465 pacientes obtenidos de series post-mortem
(304 pacientes) y series clinicas (161 pacientes) 136, Se incluyeron pacientes supervivientes al
primer afo de vida excluyéndose casos de coartacion critica; la mitad de los pacientes habian
fallecido a los 31 afos y el 75% a los 46. El 26% de las muertes se atribuyeron a insuficiencia
cardiaca, el 21% a rotura adrtica, 18% endocarditis y 12% por hemorragia intracraneal. La edad
media para estas complicaciones se establece entre 25 y 29 afios.

A partir del inicio de la cirugia en 1945, se han ido reportando series que analizan la historia
postquirrgica demostrando una clara mejoria de la supervivencia, estando el 75% de los pacientes
vivos a los 30 afios de la cirugia en la serie de la Clinica Mayo de los afos 80 y el 79% a los 40
afos de la cirugia en la serie de Minnesota. La supervivencia en estas series a 10, 20 y 30 afios es
del 91%, 84% y 72%, y en las series mas recientemente publicadas a pesar de los avances
implementados, tanto quirurgicos como de intervencionismo percutdneo, esta supervivencia no ha
aumentado significativamente (Figura 27).

Con todos estos datos, nos encontramos ante una entidad con una importante morbi-
mortalidad asociada a pesar del tratamiento, por lo que se requiere un seguimiento especializado de

por vida 137-139,
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L. TRATAMIENTO
L.1 INDICACIONES
Las indicaciones clasicas aceptadas para realizar intervencion (bien quirurgica o mediante
intervencionismo percutaneo) son las siguientes 129.130;
» Presencia de hipertension arterial con gradiente de presion arterial en reposo entre
extremidades superiores e inferiores mayor a 20 mm de Hg asociado con:
« Demostracion de coartacion severa mediante técnicas de imagen (estenosis mayor del 50%)
» Presentacion con clinica de insuficiencia cardiaca congestiva con o sin presencia de lesiones
cardiacas asociadas
« Coartacidon no severa que asocia: respuesta anormal de la presion arterial con el ejercicio,
disfuncion ventricular izquierda, disnea de esfuerzo, enfermedad coronaria, insuficiencia

aortica o hipertrofia ventricular izquierda con disfuncion diastélica.

Las guias de practica clinica de cardiopatias congénitas del adulto de la Sociedad Europea
de Cardiologia publicadas en 2020 13! recomiendan reparacion de la coartacion con preferencia por
el intervencionismo percutaneo en los siguientes casos:

« Presencia de HTA y diferencia de presion entre miembros superiores e inferiores mayor de

20 mm Hg medido de forma invasiva (Clase I nivel de evidencia C).

« Ausencia de HTA pero con diferencia de presion entre miembros superiores e inferiores

mayor de 20 mm Hg medido de forma invasiva ( Clase Ila nivel de evidencia C).

» Presencia de HTA , sin gradiente de presiéon y con estenosis por técnica de imagen mayor

del 50% (Clase Ila nivel de evidencia C).

» Ausencia de HTA ni de gradiente de presion pero con estenosis por técnica de imagen mayor

del 50% (Clase IIb nivel de evidencia C).
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L.2 MODALIDADES DE TRATAMIENTO DE LA COARTACION DE AORTA
L.2.1 TRATAMIENTO QUIRURGICO:

Se trata de la técnica de eleccion en la coartacion nativa en neonatos y lactantes menores de
1 afio. La introduccion del tratamiento quirurgico cambio la historia natural de la coartacién de
aorta mejorando significativamente la supervivencia de estos pacientes.

La primera técnica quirrgica descrita fue la reseccion del segmento coartado y anastomosis
término-terminal de ambos extremos, en 1945 por parte de Crafoord y Groos 140 (Figura 28-A).
Sigue siendo la técnica quirurgica de eleccion en la mayoria de los centros , aunque debido a sus
elevadas tasas de recoartacion, se estd comenzando a optar por la técnica de reseccion y
anastomosis término-terminal ampliada, que consiste en la resecciéon de la totalidad del tejido
ductal, ampliando el istmo aortico y el arco en caso de presentar hipoplasia de éste ultimo 141-145
(Figura 28-B). Esta técnica tiene el inconveniente de la sutura circunferencial, que conlleva riesgo
de reestenosis, que se encuentra en torno al 4-13%. Se trata de la técnica de eleccion en pacientes
menores a 3-6 meses, debido a que todavia a esas edades se consigue una correcta movilizacion de
la aorta para conseguir el acercamiento y una correcta anastomosis de ambos segmentos resecados,
lo que implica un ligero acortamiento de la propia aorta. A edades mas avanzadas esta técnica no va
a poder llevarse a cabo.

La segunda técnica quirurgica descrita surgid6 como intento de reducir el riesgo de
recoartacion de la técnica previa. Fue descrita por Vosschulte en 1961 y consiste en la interposicion
de un parche de ampliacion entre la zona resecada 146 (Figura 28-C). Como ventaja supone la menor
movilizacion de la aorta preservando las arterias intercostales, como inconveniente la mayor
incidencia de aneurismas sobre la zona reparada que puede llegar al 15%, significativamente mayor
que con la técnica de reseccion y anastomosis término-terminal por lo que actualmente estd en

desuso 147-151,
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Una tercera técnica quirirgica se describio por parte de Waldhausen tratindose de la
ampliacion de la zona de coartacion con tejido (flap) de la arteria subclavia izquierda 152 (Figura 28-
D). Se secciona la arteria subclavia, cerca de la salida de la arteria vertebral izquierda, y se abre
longitudinalmente hasta pasar la zona de la coartacion distal. El flap de la subclavia funciona como
parche autdlogo ampliando la zona de coartacion. Esta técnica evita tanto la sutura circunferencial
como el implante de material protésico, pero sacrifica la arteria subclavia izquierda que aunque no
suele implicar isquemia en la extremidad, si puede provocar dismetria en cuanto al crecimiento de
ambos miembros superiores. Inicialmente se pensaba que su tasa de recoartacion era menor que con
las otras técnicas, pero no se ha confirmado posteriormente 153-156,

El ultimo tipo de técnica quirurgica consiste en la interposicion de un injerto (homoinjerto o
tubo protésico) entre ambos bordes resecados del segmento coartado 157 (Figura 28-E). Esta técnica
se reserva para pacientes adolescentes o adultos en el que ya se ha finalizado el crecimiento. Una
variante de esta técnica consiste en la colocacion de un tubo extra-anatomico (bypass) que une el
segmento proximal y el distal a la coartacion 158 (Figura 28-F).

Los resultados iniciales de la cirugia son excelentes, aunque a medio largo plazo entre un
5-15% presentan recoartacion, sin diferencias significativas entre las distintas técnicas quirurgicas.
Las principales complicaciones perioperatorias son las crisis hipertensivas, paralisis del nervio
recurrente laringeo izquierdo, pardlisis frénica o fenémeno de robo subclavio (en caso de
aortoplastia con flap de subclavia). Mucho maés infrecuente es la paraplegia por isquemia espinal.
La mortalidad perioperatoria es menor al 1%.

La mayoria de los trabajos publicados son con las técnicas de reseccion y anastomosis
término-terminal o con aortoplastia con flap de subclavia 159, En el caso de la realizacion de bypass
existe una registro de 70 pacientes objetivando buenos resultados a largo plazo en pacientes
mayores de 1 afio con tamafio del injerto mayor de 16 mm, siendo desaconsejada por parte de los

autores su realizacion en neonatos y lactantes menores de 1 afio 138.
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L.2.2 TRATAMIENTO PERCUTANEO:
Se trata del tratamiento de eleccion en los casos de recoartacion de aorta tras cirugia y en la
coartacion nativa en paciente pedidtrico mayor de 15 kg , en adolescentes y en adultos. Existen 2

opciones percutaneas:

a. Angioplastia con balén

b. Implante de stent

a. ANGIOPLASTIA CON BALON:

Las primeras experiencias en la angioplastia percutanea con balon en la coartacion de aorta
datan de 1982 159.160_ El mecanismo fisiopatologico de la angioplastia consiste en expandir la zona
de la coartaciéon mediante un desgarro controlado a nivel de la intima y capa media de la aorta sin
afectar a la adventicia. Se trata de una diseccion controlada de la zona de coartacion que suele
evolucionar a sellado progresivo, asi como un remodelado positivo que permite el crecimiento de la
zona tratada 161, No se suele recomendar de entrada en pacientes menores de 3 meses,
especialmente si asocian hipoplasia de arco, debido a que la tasa de efectividad es baja en este
contexto. Se trata de la técnica de eleccidon en casos recoartacion en pacientes pediatricos ,
previamente sometidos a tratamiento quirdrgico, especialmente si son menores a 25 Kg, donde el
implante de stent no suele ser factible 162.163, También se puede valorar en casos de neonatos o
lactantes menores de 3 meses como técnica de rescate, en casos de coartacion nativa que se
presentan en situacion de fallo cardiaco grave en los que el tratamiento quirdrgico conlleva un
elevado riesgo 164,165,

Como principales inconvenientes estd su elevada tasa de recoartacion (5-25%) por lo que
tanto en el paciente adolescente como en el adulto estd practicamente abandonada, tanto para el

tratamiento de la coartacién nativa como para la recoartacion 166,
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Las principales complicaciones asociadas al procedimiento son el potencial dafio vascular
(hasta el 15% de trombosis femoral, en funcion de la edad), desarrollo de aneurismas a largo plazo
sobre la zona tratada que varia entre el 5 y 15% en funcion de las series, e incluso la diseccion o
rotura aortica, que se trata de una complicacion rara pero potencialmente mortal 167,

En cuanto a sus resultados en la coartacion nativa (no tanto en la recoartacion), tanto la
reduccion de gradientes como el control de la tension arterial , en reposo como con el ejercicio, son
similares a los obtenidos con el tratamiento quirargico. Sin embargo, la tasa de reintervencion y el
desarrollo a medio-largo plazo de aneurismas sobre la zona tratada son significativamente mayores
con la angioplastia. Por el contrario, otras complicaciones de estas técnicas en el postoperatorio
inmediato son el dafio sobre la pared adrtica, fibrilacion auricular, hipertension arterial refractaria
postprocedimiento, sangrado o fallo respiratorio, que son significativamente mayores en el caso de

la cirugia 168-178,
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a.1 TECNICA DE LA ANGIOPLASTIA PERCUTANEA CON BALON

« Anestesia general en la practica totalidad de los casos.

« Acceso vascular: En la gran mayoria de los casos el acceso elegido es a través de la arteria
femoral, en algunos casos en que el acceso femoral no sea posible, una alternativa es el carotideo,
el axilar, o a través de vena femoral o via transhepatica en caso de que haya una comunicacion
interventricular que nos permita acceder al lado izquierdo 179-181. En neonatos el calibre de
introductor para el acceso suele ser 4 French (Fr) , en nifios mayores y adolescentes dependera
del catéter balon a utilizar.

« Anticoagulacién con heparina sédica 50-100 UI/Kg una vez establecido el acceso arterial

« Con un catéter multiprop6sito y con ayuda de una guia de punta suave se cruza la coartacion
alcanzado la aorta ascendente y se intecambia por un catéter que permita tanto realizar
inyecciones como la toma de presiones (Pigtail o Multitrack).

« Calculos hemodinamicos: Se calcula el gradiente de presion entre aorta ascendente y
descendente. Utilizando el catéter Multitrack se puede calcular sin necesidad de retirar la guia,
que se trata de una ventaja respecto al Pigtail o catéter Multiprosito, con los que para el calculo de
presiones es necesario la retirada de la guia, debiendo ser cruzada de nuevo la zona de coartacion,
que en ocasiones puede resultar dificultoso.

« Angiografias: Se realizan en proyecciones oblicua anterior izquierda, oblicua anterior derecha o
lateral siendo variable en funcion de la anatomia (Figura 29-A). En caso de disponerlo la
angiografia rotacional puede ser de gran utilidad para evitar el exceso de inyecciones de contraste.

« Mediciones: Se suele utilizar la proyeccion lateral y las mediciones a realizar son el diametro del
arco adrtico distal al tronco braquiocefalico, a la caroétida izquierda y a la subclavia izquierda, el
diametro minimo de la zona coartada y el diametro de la aorta descendente a nivel diafragmatico.

« Intercambio por una guia de alto soporte con punta J posicionada en aorta ascendente.
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« Seleccion de catéter balén: Su didmetro no debe de exceder el didmetro de la aorta a nivel del
diafragma ni debe de ser mayor a 3 veces el diametro minimo a nivel de la coartacién. Se deben
utilizar catéteres balon con el menor perfil posible (TYSHAK ® balloon). En caso de neonatos,
lactantes y nifios pequefios, los balones de baja presion pueden ser efectivos, especialmente si se
trata de coartaciones nativas, en cambio en nifios mayores pueden ser necesarios balones de
mayor presion para lograr un resultado efectivo (Ver Tabla 3).

« Una vez el elegido el catéter balon a utilizar, a través de la guia de alto soporte lo avanzamos
hasta la zona a tratar y se realiza el inflado con una dilucion formada por 25% de contraste y 75%
suero salino hasta que en la imagen radioscopica del balon aparece una cintura que nos indica
donde esta la zona de coartacion, se debe continuar el inflado hasta que dicha cintura desaparece,
una vez desaparece, mantener inflado unos 10 segundos (Figura 29-B). Posteriormente realizar
un desinflado lo més rapido posible. Si se ha objetivado la desaparicion completa de la cintura,
no se recomienda realizar mas inflados porque ello podria contribuir a un mayor dafio vascular sin
beneficio adicional.

« Una vez desinflado por completo el balén se procede a su retirada y posteriormente a nueva
medicion del gradiente residual asi como comprobacion angiografica, descartando la presencia
de complicaciones.

« Es importante en ningin momento perder la posicion de la guia una vez dilatada la zona de
coartacion porque el tener que volver a cruzar una zona ya tratada tanto con guias como catéteres
incrementa el riesgo de complicaciones.

« En algunos casos especialmente en los no se consigue la correcta estabilizacion del balon durante
el inflado puede ser de ayuda la realizaciéon de sobreestimulacién ventricular, mediante un

electrocatéter colocado en ventriculo derecho.
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 Resultados del procedimiento: Se considera como 6ptimo un gradiente residual menor a 10 mm

de Hg, con un incremento del didmetro a nivel de la zona de coartacion y sin complicaciones

asociadas (Figura 29-C).

Figura 29. Pasos de la angioplastia con baldn. A. Aortografia en posicion oblicua izquierda. Se observa
la coartacion circuscrita distal a la subclavia izquierda. Con la flecha se marca la aorta a nivel del
diafragma cuyo diametro no se debe sobrepasar con el balon. B. Dilatacion con balon. C. Resultado
final con clara mejoria radiologica.

a.2 LIMITACIONES:

En los casos en que coexista hipoplasia de arco con coartacion de aorta, de entrada la
indicacion es quirtrgica debido a que la efectividad de la angioplastia es limitada. En casos de
coartaciones difusas o tubulares o con hipoplasia del istmo la efectividad también va a ser baja,

siendo de entrada candidatos a cirugia o a implante de stent dependiendo de la edad.
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a.3 COMPLICACIONES:
Las complicaciones més importantes relacionadas con el procedimiento son:

» Diseccion de pared aértica: Normalmente no suele tener repercusion clinica. Se debe realizar
control radioldgico tras el procedimiento por si progresara y fuera necesario su sellado mediante
implante de stent. En caso de disecciones de mayor tamafo es necesario el implante de stent
(desnudo o recubierto) en el mismo procedimiento (Figura 30).

« Aneurisma sobre la zona tratada: Precisa de controles radioldgicos, en caso de crecimiento
progresivo se requiere implante de stent o tratamiento quirtrgico.

» Rotura aértica: Poco frecuente aunque con elevada mortalidad, requiere el implante inmediato
de un stent recubierto.

« Trombosis o diseccion de arteria femoral: Suele requerir tratamiento quirdrgico.

Figura 30. A. Coartacion istmica distal a subclavia izquierda. B. Angioplastia con balén que provoca
diseccion de pared adrtica. C. Implante satisfactorio de stent recubierto que sella la diseccion
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b. IMPLANTE DE STENT

El primer reporte del implante de stent en coartacion de aorta data de 1989, posteriormente
se generalizd su uso en los primeros afnos de la década de los 90, con varias publicaciones
cientificas sobre su seguridad y efectividad, tanto en la coartacién nativa como en casos de
recoartacion 182-185. [ as ventajas que tiene sobre la angioplastia con balon es que evita tanto la
sobreexpansion de la aorta adyacente a la coartacion como el retroceso elastico (recoil), ademas de
sellar las posibles disecciones agudas, con lo que disminuye la tasa de aneurismas, recoartacion y
rotura aortica. En los primeros afos, el implante de stent se reservaba para casos en los que
fracasaba tanto la cirugia o la angioplastia con baldn, sin embargo se fue generalizando su uso
siendo especialmente 1til en los casos de recoartacion tras cirugia, de hipoplasia istmica y en casos
de estenosis largas y tortuosas. Actualmente, se considera el tratamiento de eleccion para el
tratamiento tanto de la coartacidon nativa como de la recoartacion en nifios mayores, adolescentes y
adultos 184-188_ Se estima como peso minimo los 25 Kg aunque se recomiendan los 30 Kg, en los que
las arterias femorales ya dispongan de un tamafio suficiente para la utilizacion de introductores con
un minimo de 7 French (2,3 mm) de diametro 189191, Es importante una adecuada eleccion tanto del
momento como del tamafo del stent a implantar en los pacientes pediatricos, debido a que con el
crecimiento puede llegar a que exista una discordancia (mismatch) de calibre, por lo que se deben
elegir sfents que permitan una sobreexpansion para llegar al tamafo final de la aorta en la edad
adulta y que no genere por tanto una coartacion adquirida 192,

En 1999 se describen los primeros casos del uso de stents recubiertos de
politetrafluoroetileno expandible (e-PTFE), con los cuales se comienzan a tratar de forma
percutdnea casos de coartacion cada vez mas complejos, con extensa circulacion colateral
adyacente, coartaciones con estenosis critica, o casos de obstrucciones completas de aorta
(coartacion atrésica) y también en caso de que exista asociado un aneurisma o pseudoaneurisma que

haya que excluir 193-200. También casos en los que existan conductos o parches quirirgicos, procesos
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inflamatorios asociados (vasculitis), segmentos muy largos a tratar, pacientes con aortopatias como
en el caso del Sindrome de Marfan, Turner o Beuren-Williams, o pacientes de edad avanzada con
arterioesclerosis y calcificacion de la pared adrtica o en casos de rotura aortica son candidatos al
implante de stents recubiertos. Sin embargo, la necesidad de un calibre superior del introductor con
respecto a los stents no cubiertos limitan su uso en la poblacion pediatrica.

La eficacia y seguridad de los stents tanto en coartacion nativa como en recoartacion, esta
sustentada con datos de estudios multicéntricos tanto prospectivos como retrospectivos 195.196,201-204,
Se consigue la reduccion del gradiente por debajo de 20 mm de Hg en el 99% de los casos siendo
un resultado que persiste a largo plazo. En cuanto a los datos de seguridad, las principales
complicaciones son técnicas, a nivel de la pared adrtica, vasculares periféricas y hipertension no
controlada o dolor postprocedimiento. Las complicaciones técnicas como migracion, fractura del
stent, rotura del balén han ido disminuyendo con la mejoria de los materiales, asi como con la
experiencia de los equipos implantadores. Las complicaciones mas temibles son las que tienen que

ver con la pared adrtica como son la diseccion, rotura o formacion de aneurismas.

Las complicaciones asociadas al procedimiento son:

« Complicaciones vasculares a nivel del lugar de puncién, suelen ocurrir en torno al 2% de los

casos siendo mas frecuentes cuanto mayor es el calibre del introductor utilizado y menor la edad
y tamafio del paciente.

» Accidentes cerebrovasculares en torno al 1%.

« En ocasiones tras el procedimiento, los pacientes pueden presentar crisis hipertensivas que

precisen tratamiento intravenoso, o dolor toracico en relacion a la elongacion de la pared aortica.
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b.1 TIPOS DE STENT

En cuanto a los stents disponibles actualmente en el mercado tenemos expandibles con
balén (con diferencia los mas frecuentemente utilizados por su mayor fuerza radial) y stents
autoexpandibles que normalmente suelen estar destinados al tratamiento endovascular de
patologias como la diseccion de aorta tipo B con grandes aneurismas 199.200,205,206,

Los stents expandibles con balon pueden ser premontados o ser necesario su “crimpado”
(montaje) sobre un catéter balon previo a ser implantados. Los catéteres- balon mas frecuentemente
utilizados son (Zabla 4):

- Balones simples: Son preferibles en la poblacion pediatrica debido a su menor perfil que
reduce el riesgo de complicaciones vasculares. Los mdas frecuentemente utilizados son el
Powerflex ® (Cordis Corporation, Miami. USA) (6-12 mm de didmetro), el Maxi LD ®
(Cordis Corporation, Miami. USA) (14-25 mm), el Cristal Balloon ® (BALT Germany
GmbH) (8-40 mm) , y el Z-MED ® (NuMED Inc, Hopkinton, NY, USA) (8-30 mm).

» Balones dobles. Balloon in Balloon BIB ® (NuMED Inc, Hopkinton, NY, USA) . Este BIB
consiste en un baldn interno y uno externo que es 1 cm madas largo y con el doble de
didmetro. El diametro final lo proporciona el balon externo disponible desde 8 a 24 mm. La
ventaja de este tipo de baldn es que permite una liberacion mas precisa, con inflado inicial
del balon interno que fija el stent, pudiéndo todavia en ese momento ser modificada su
posicion en caso de que no sea la deseada. Una vez inflado el balon externo no existe la
posibilidad de modificar la posicion.

- Balones de postdilatacion: Se tratan de balones “no compliantes” (no distensibles)
utilizados en caso de presentar zonas de infraexpansion del stent, especialmente en zonas de
cicatrices postquirargicas. En ocasiones es necesario utilizar balones de una mayor presion
como el Mullins ® (NuMED Inc, Hopkinton, NY, USA) o el Atlas o Atlas Gold ® (Bard

Peripheral Vascular, Tempe, AZ).
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Tabla 4.Catéteres-Balon utilizados para el montaje del stent y de postdilatacion

Guia

. . Perfil | Didmetro Longitud f e
Tipo de Balon (Pulga Caracteristicas
das) (Fr) (mm) (mm)
( /"
Powerflex ®
(Cordis) / 0,035 5-7 6-12 20-40 Excelente perfil
/
Maxi LD ®
(Cordis) 0,035 8-12 14-25 20/40/60 Buen perfil
Balones
simples Inflado y
Cristal Balloon ® 0,035-0 .
(BALT) 038 6-10 8-40 20/40/50/60 ders;giflla(l)do
ZMEDYZ- Y e | 0.025-0 Inflado y
MED II ® P—— 035 6-16 2-40 20/30/40/60 desinflado
(NuMED) " ’ rapido
i A . e,
Balones 4 15 o NumeD) | | 0,035 | 811 | 824 25/30/35 | Liberacion mis
dobles Y precisa
|
i A
Mullins X ® ' .
(NuMED) l 0,035 9-16 12-25 30-40 Navegabilidad
Diametro
predecible.
Evita
Balones Atlas ® o 2
Postdilata | (Bard Peripheral | 0,035 | 7-12 12-26 20/40/60 S&zrffmxgﬁzlr‘g
cion e \— en zonas de
maxima
resistencia
Atlas Gold ® Mejor
(Bard Peripheral 0,035 7-12 12-26 20/40/60 navegabilidad,
Vascular) menos hombros.
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Los principales stents expandibles con balon disponibles en el mercado son:

« Stents desnudos (Bare metal stents) (Tabla 5):
o Palmaz , Palmaz Génesis (PG) y Palmaz XL ™ (Cordis Corporation, Miami. USA):

Stents de acero inoxidable de celda cerrada, escasa flexibilidad , menor coformabilidad y
fuerza radial, asi como un mayor acortamiento que el resto de los stents. Tanto el Palmaz
como el PG no pueden ser dilatados mas alld de 18 mm, por lo que tienen poca utilidad en
pacientes adultos, reservandose para poblacion pediatrica por su menor perfil. El stent
Palmaz XL engloba didmetros de 14 a 25 mm y longitudes son 30 a 50 mm por lo que
pueden ser utilizados en adultos.

« CP Stent ® (NuMED Inc, Hopkinton, NY, USA): Aleacion del 90% de platino y 10% de
Iridio. Los struts que conforman el stent estan unidos con un patron entrecruzado en “zig-
zag” (8 0 10) con celda cerrada. Pueden ser expandidos hasta 25 mm y el acortamiento es
menor que en el caso de los Palmaz, las longitudes van de 39 y 45 mm.

» Andrastent ® (Andramed GmbH, Germany): Stent de aleacion de cromo-cobalto con celda
hibrida abierta-carrada. El modelo L puede ser dilatado hasta 18 mm (9 Fr), el XL hasta 25
mm (10 Fr) y el XXL hasta 32 mm (11 Fr). Las longitudes van desde 13 mm hasta 57 mm.
La combinacion entre su menor perfil, conformabilidad y su elevada fuerza radial lo hacen
atractivo para el tratamiento de la coartacion de aorta, especialmente en casos de anatomia
tortuosa.

o Formula stent ® (Cook Medical, USA) 207: Stent expandible por baloén de acero

inoxidable de celda hibrida premontado. Desde 4 a 10 mm de didmetro con longitudes de
12 a 60 mm. Desde 6 a 9 Fr. Debido al bajo perfil es de utilidad en la poblacion pediatrica
aunque su capacidad de sobreexpansion en el futuro es limitada, por lo que es improbable

que pueda servir como tratamiento definitivo en la edad adulta.
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Tabla 5. Principales stents desnudos disponibles en el mercado

Coartacion de aorta

Tipos de stent Modelo Perfil Diametro Longitud Caracteristicas
(Fr) (mm) (mm)
Palmaz
Genesis/ Acero Inoxidable
PG: 5-10 PG 11-79
Palmaz XD ™ XD 14-25 XD 40-50 Celda cerr'ada. >
(Cardinal acortamiento
Health)
Formula ® Acero Inoxidable
(Cook o 6-9 4-10 12-60 Celda hibrida.
Medical) No sobrexpansion
Prontados
Valeo ® - Acero Inoxidable
(BD) - 6-7 6-10 18-56 Redilatable hasta
el doble
A 1
CP Mounted ® %)
(NuMED) i
)
s | 821224 | 21660 Platmzoig“d“’
10z 26-30 10z 39-60 Celda corrada
CP Stent ® -
(NuMED) B
L7+2
No Andrastent ® | XL 8+2 Ll Loz Cromo-Cobalto
premontados | (Andramed) 1 XXL 2Abt 2 2AL Lo Celda hibrida
942 XXL 12-32 XXL 17-57 :
Cromo-Cobalto
. L7+2 L 12-18 Celda semiabierta
Optimus ® XL 8+2
e XXL11 XL 18-24 13-57 Menor
naratec 9 XXL 22-28 acortamiento que
CP
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« Stents cubiertos (Covered stents) (Tabla 6):

o CP stent covered ® (NUMED Inc, Hopkinton, NY, USA): Disponible en longitudes de 16

a 45 mm y puede ser dilatado hasta 24 mm precisando introductor desde 12 Fr a 18 Fr.
Habitualmente debe ser “crimpado” de forma manual sobre un balon. Desde hace unos
afos esta disponible el sistema NuDEL® que consiste en el CP stent premontado un BIB ®
desde 12 a 24 mm de diametro y longitud desde 25 a 50 mm. Es el stent mas utilizado.

o Advanta V12 LD ® (Atrium Medical, NH) 208: Stent de acero inoxidable de celda abierta.
Disponible en longitudes de 29, 41 y 61 mm , estd premontado sobre balones simples de
12, 14 y 16 mm pudiendo ser dilatado hasta 22 mm (9 -11 Fr).

» Begraft ® (Bentley Innomed, Germany) 209 210: Stent de cromo-cobalto premontado con
longitudes de 19 a 59 mm y didmetros de 12 a 24 mm, siendo util en poblacién pediatrica
debido a su menor perfil (9-14 Fr) y a ser redilatable, lo que permite alcanzar el tamafio
final necesario al llegar a la edad adulta. Los stents de 12 y 14 mm pueden ser redilatados

hasta 20 mm, los de 16 y 18 mm hasta 24 mm y los de 20-24 hasta 30 mm.
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Tabla 6. Principales stents recubiertos de ePTFE disponibles en el mercado

ipo de stent odelo aracteristicas
Tipo d Model P(;rri;ll Dl(anllnn(i;ro L(E::lgligld C ;e
Cromo-Cobalto
Begraft ® 12-14—>20 19-59 .
(Betley | 9-14 [16-18—>24] 19-58 ng‘;ﬁfﬁﬁ\gﬁg’r
Innomed) 20-24—> 30 27-48 Redilatable
Advanta ® =
Vi2 / Acero Inox.
us /3 : : ) elda abierta.
(Rush 9-11 5-12 16-61 Celda ab
Medical)
Premontados
‘ CP 8z covered
& premontado
(]ZVVLE?AféD ) 12-18 12-24 16-45 sobre BIB con
vaina
introductora
CP Covered
® Mounted
(NuMED)
1918 82 12-24 1802 W6 1 iy e o
- z 39-60
10z 26-30 87 16-60 Celda cerrada
CP Covered
®
(NuMED) %
No
premontados
Cromo-Cobalto.
. ; Celda
™
Optimus ﬁ AL B XL12-25 semiabierta.
Covered . y XXL XXL 2230 18-47 Menor
(Andratec) < 12+3 X
acortamiento
que CP
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b.2 TECNICA DEL IMPLANTE DE STENT

Las principales indicaciones de implante de stent en coartacion de aorta son:

Retroceso elastico (recoil) importante tras angioplastia con balon.

Coartacion tubular.

Coartacion que engloba un segmento largo.

Coartacion asociada a hipoplasia istmica.

Recoartacion postcirugia resistente a la dilatacion con balon.

La técnica de implante de stent es similar a la de la angioplastia con balon, los principales
pasos del procedimiento son:

- Anestesia general: Mandatorio en pacientes pediatricos, en adultos puede realizarse mediante
sedacion profunda.

« Acceso vascular: Normalmente se accede por arteria femoral con calibres de introductores desde
7 a 14 Fr en funcion del stent a implantar. También en ocasiones se puede optar por el acceso
carotideo especialmente en casos de neonatos o lactantes donde su calibre es mayor que el de la
arteria femoral.

+ Se debe delimitar de forma precisa la anatomia de la lesidn, asi como las mediciones a nivel del
arco (Es de gran ayuda la realizacion previa de un angioTAC, que es mds preciso que las medidas
obtenidas a través de la angiografia).

« El tamaiio del balén sobre el que se monta el stent debe ser igual al de la zona distal del arco, a
nivel del origen de la arteria subclavia izquierda. Si existe hipoplasia de la zona distal del arco
debemos tomar como didmetro de referencia el del arco transverso.

« Para conseguir una optima estabilidad durante el implante del stent es necesario:

« Posicionar una guia de alto soporte en la arteria subclavia derecha o en aorta ascendente

85



1. Introduccion Coartacion de aorta

« Implantar un electrodo de marcapasos provisional en el dpex de ventriculo derecho, para
realizar sobrestimulacion a alta frecuencia, especialmente en caso de lesiones de arco
transverso, circulacion hiperdindmicas o en caso de insuficiencia valvular adrtica.

« Establecer un circuito radial-femoral: Sobre todo en caso de coartaciones atrésicas u
obstruccidon completa aortica.

« Predilatacion con balén: En la mayor parte de las coartaciones no es necesario pudiendo
incrementar el riesgo de disecciones o formacion de aneurismas. Sin embargo, es necesario en
caso de coartaciones muy severas con el fin de que se pueda atravesar el defecto con la vaina
transportadora del stent. Un caso especial es la coartacion atrésica u obstruccion completa de
aorta donde inicialmente es necesario perforar el defecto bien sea con guias coronarias especificas
de oclusiones cronicas, con catéter de radiofrecuencia o con aguja de Brokenbrough (transeptal).
Una vez cruzado el defecto bien desde la via radial o la via femoral se procede a la captura de la
guia estableciendo un circuito radial-femoral, se realiza predilatacion progresiva del defecto hasta
obtener un calibre adecuado para el implante de un stent que debe ser recubierto de ePTFE.

« La longitud del stent debe de ser suficiente para cubrir la zona de coartacion y si fuese necesario
para cubrir la zona de hipoplasia istmica en caso de estar presente, la longitud del balén sobre el
que se monta es mayor que la del propio stent.

« Los introductores utilizados para el implante del stent (Vainas) son 1 o 2 Fr mayores que los
necesarios para el balon de angioplastia y a su vez son mayores en caso de los stents recubiertos
que los no recubiertos.

« Al introducir el catéter balon con el stent montado en la vaina transportadora es importante tener
cuidado con no distorsionar el stent y en caso de los stents cubiertos no separar la cubierta de
ePTFE del stent.

« Una vez situado el stent en la zona objetivo, se realiza inflado de forma manual, a una presion de

4-6 atmosferas o bien por volumen con mezcla de suero salino y contraste.

86



1. Introduccion Coartacion de aorta

« Se realizan angiografias bien sobre el puerto lateral de la vaina de Mullins o con un catéter pig-
tail, por otro acceso arterial con el fin de ajustar a la posicion deseada y una vez implantado el
stent descartar posibles complicaciones.

« En caso de que la coartacion englobe la arteria subclavia izquierda normalmente se utilizaran
stents no cubiertos. Sin embargo, en caso de que fuera mandatorio el implante de un stent cubierto
(anatomia tortuosa, calcificacion severa, colateralidad abundante, obstruccion completa ...) se
deja una guia de proteccion desde la via radial en la subclavia, y seguidamente se realiza
perforacion de la cubierta del stent y se dilata con balén con el fin de permitir el flujo a la
subclavia.

« Mediciones de gradiente de presidn tanto previo como tras el implante del stent

« Profilaxis antibiética

« Hemostasia de la puncion femoral mediante compresion manual, dispositivos de cierre
percutaneo (Prostar ™ o Proglide ™ (Abbott Vascular, USA)) o sutura quirargica (especialmente
si el acceso es carotideo en caso de pacientes pediatricos).

« En la Figura 31 se muestra un ejemplo de coartacion istmica tratada con stent.

Figura 31. Implante de stent en coartacion. A. Angiografia en proyeccion oblicua anterior izquierda que muestra
segmento coartado distal a la subclavia izquierda. B. Inflado del stent. C. Resultado final.
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b.3 LIMITACIONES

La principal limitacion es el tamafo del acceso vascular, por lo que el implante en neonatos,
lactantes o pacientes pediatricos pequenos, solo debe de ser planteado en situaciones excepcionales,
situaciones de riesgo vital como puede ser en caso de disecciones o roturas adrticas tras
angioplastia, en casos de recoartaciones no dilatables con balon o en coartaciones intervenidas

mediante interposicion de material protesico.

b.4 COMPLICACIONES

« Daiio de la pared adrtica: Los stents desnudos reducen pero no evitan tanto la disecciéon como la
formacion de aneurismas en comparacion con la angioplastia con baléon o la aortoplastia
quirtrgica. Esta complicacion segun las series puede aparecer desde el 0-16%, siendo mas
frecuente en caso de anatomias complejas, edad avanzada o en caso de estenosis critica. Con la
introduccion de los stents recubiertos de ePTFE se redujo esta complicacion al minimo, aunque
también se describen casos aislados con stents cubiertos. Un factor de riesgo para esta
complicacién es la presencia de necrosis quisitca de la media. En caso de ruptura adrtica durante
el implante de stent desnudo ,el tratamiento de eleccion es el implante de un stent recubierto
intrastent. Durante el proceso de montaje del nuevo stent, con vistas a salvar la vida al paciente,
se puede dejar el balon inflado para evitar el sangrado, aunque con el consiguiente riesgo de
isquemia medular.

« Complicaciones técnicas:

« La migracion del stent es el tipo mas frecuente de complicacion técnica del procedimiento,
descrito hasta en el 5% de los stents desnudos. En caso de los stemts recubiertos esta
complicacion no ha sido descrita sobre todo en relacion con el implante sobre B/B ® que facilita
un implante controlado. La utilizacion de sobreestimulacion ventricular también disminuye esta

complicacion.
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« Ruptura del balén durante la expansion del stent. Es imprescidible un “crimpaje” cuidadoso y
exhaustivo del stent y utilizar stents con bordes menos abruptos o el uso de BIB ®.

» Oclusion de ramas laterales: Especialmente con los stents cubiertos. Especialmente critica
puede ser la oclusion de la arteria espinal que puede conllevar paraplejia. Es poco frecuente
debido a que dicha arteria suele nacer por debajo del diafragma.

« Complicaciones a nivel del acceso vascular: En caso de neonatos o lactantes es relativamente
comun la oclusion aguda de la arteria femoral. El sangrado, hematoma o fistula arteriovenosa son
mas frecuentes cuanto mayor es el calibre del introductor utilizado.

« Reestenosis: Es muy raro que ocurra con los stents actuales. Uno de los problemas ge podemos
observar es el mismatch entre el calibre del stent y la aorta algo que si no lo planeamos
correctamente podria suceder en pacientes pediatricos. Una de las estrategias habituales en el caso
de pacientes aun en crecimiento es el implante de stents con posibilidad de redilatacion
adaptandolo a la aorta en crecimiento.

« Fracturas de stent: Ha sido descrito en la literatura tanto en el CP stent ® como en el stent
Palmaz ™, llegando a ser del 10-20% a 2 afios 195. Predispone a la posible obstruccion luminal
debido a la pérdida de su estructura y la hiperplasia intimal. Puede incluso distorsionar la pared
adrtica en sus bordes o favorecer su embolizacion distal, aunque dicha complicacion no ha sido
descrita en la literatura. En caso de ser detectada la fractura durante el seguimiento se recomienda
implantar un stent intrastent. Factores predisponentes a la posible fractura son el implante en
poblacién pediatrica, el diametro de la zona coartada excesivamente reducido o el sexo

masculino.
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b.5 SEGUIMIENTO TRAS EL IMPLANTE DE STENT:

Si no hay complicaciones se suele proceder al alta hospitalaria a las 24-48 horas. De forma
empirica se suele recomendar el tratamiento con acido acetil salicilico a dosis antiagregantes
durante 6 meses. Se recomienda evitar actividad fisica importante durante el primer mes.
Posteriormente seguimiento en la consulta de cardiopatias congénitas, con exploracion fisica, toma
de tension arterial en miembros superiores e inferiores, ECG y ecocardiograma el primer mes tras el
implante, a los 6 y 12 meses y posteriormente seguimiento anual. Seria recomendable seguimiento

con técnica de imagen (AngioTAC) durante el primer afio (6-12 meses) 211.

M. COMPLICACIONES CARDIOVASCULARES A LARGO PLAZO DE LA
COARTACION DE AORTA

« Recoartacion: Se define como una estenosis residual o recurrente hemodindmicamente
significativa, después de la reparacion que induce o agrava la hipertension arterial. Se considera
recoartacion significativa cuando existe un gradiente transcoartacion mayor a 20 mm de Hg. En el
caso de la cirugia, la tasa de recoartacion es entre el 5-15%, en el caso de la angioplastia con
balon desde el 8 al 50% dependiendo de la edad a la que se realice (mayor posibilidad de
recoartacion cuanto menor sea el paciente). Con el uso de stents las tasas de recoartacion son muy
bajas sobre todo en relacion con el crecimiento del paciente y la necesidad de redilatacion.

« Complicaciones a nivel de la pared aértica (aneurismas, diseccion o ruptura adrtica): Lo normal
es que este tipo de complicaciones ocurran a nivel de la zona tratada aunque puede afectar
también a nivel de aorta ascendente (Figura 32). Factores que incrementan el riesgo de este tipo
de complicaciones son la asociaciéon con valvulopatia adrtica congénita, el embarazo o la

aortoplastia con parche. La incidencia de aneurismas y pesudoaneurismas a nivel de la zona
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tratada estd entre el 1-9%, y el tratamiento puede ser quirirgico o mas frecuentemente
endovascular mediante implante de stent recubierto con buenos resultados 212213,

- Hipertension arterial persistente: Es mas comun en caso de reparaciones tardias (por encima de
los 20 afios) comparado con los reparados en la infancia. El riesgo de hipertension se va
incrementando con el paso de los afios, ain habiendo sido reparada. Los pacientes durante los
primeros 10-15 afios suelen permanecer normotensos, pero se va produciendo un incremento
progresivo de la tension arterial debido a diversos factores como la disminucion de la
distensibilidad de la pared adrtica, rigidez, hipertrofia ventricular 214-220,

« Enfermedad coronaria: Se describe incremento de la prevalencia tanto de anomalias coronarias
congénitas como de enfermedad aterosclerotica, especialmente en pacientes en los que persiste
HTA 221,

« Aneurismas cerebrales: Por su gran morbimortalidad asociada, tienen gran relevancia los que
afectan al poligono arterial de Willis. La asociacion de ambas entidades se conoce desde 1871 y
actualmente se sabe que el riesgo relativo para desarrollar aneurismas cerebrales es
significativamente mayor en los pacientes con coartacion de aorta con respecto a la poblacion
general. Estan presentes en un 3-10% de los pacientes, y no guardan relacion con la edad, el sexo,
la hipertension arterial, la reparacion o no de la coartacion de aorta, la presencia de factores de
riesgo cardiovasculares ni con la presencia de valvula aortica bictspide.

« Arritmias cardiacas y muerte subita: Se incrementa a partir de los 20 afios del tratamiento de la
coartacion y fundamentalmente en caso de presentar disfuncion ventricular u otras defectos

cardiacos congénitos asociadas.
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N. SEGUIMIENTO A LARGO PLAZO EN PACIENTES CON COARTACION DE AORTA

En la situacion ideal de un paciente joven con coartacion de aorta reparada precozmente, sin
gradiente residual significativo (menor de 10 mm de Hg), sin malformaciones intracardiacas
asociadas, ni presencia de complicaciones de pared, y con presion arterial en la mitad superior del
cuerpo normal en reposo y en esfuerzo, el estilo de vida deberia de ser igual al de la poblacién
normal. Sin embargo, estos pacientes estdn sometidos a una probabilidad mas alta de tener
complicaciones a largo plazo en diferentes territorios vasculares, asi como disminucién de la
expectativa de vida, debido a la vasculopatia generalizada que lleva asociada la coartacion, y por

ello necesitan seguimiento y vigilancia a lo largo de toda la vida en centros especializados 222223,

Figura 32. Paciente de 13 afios con coartacion de aorta no tratada que debuta con diseccion de aorta tipo A A. Se
objetiva la puera de entrada a nivel del arco aortico (flecha). B. Aneurisma de aorta ascendente con imagen de
diseccion de aorta.
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2. Hipotesis y objetivos

2.1 HIPOTESIS

El tratamiento percutaneo de las cardiopatias congénitas con obstruccion izquierda, tanto de
la estenosis valvular adrtica como de la coartacion de aorta suponen, tras el cierre de los defectos
del septo interauricular, de ductus arterioso y la valvuloplastia pulmonar, los procedimientos
intervencionistas mas frecuentemente realizados en una unidad de Cardiologia intervencionista con
actividad en cardiopatias congénitas.

Inicialmente se trataba de patologias en el que el tratamiento era puramente quiriirgico, pero
desde finales de los afios 80 se comenzaron los primeros procedimientos intervencionistas a este
nivel, que posteriormente con el auge de la cardiologia intervencionista se han hecho cada vez mas
frecuentes siendo en este momento el tratamiento de primera linea en el caso de la estenosis adrtica
pediatrica y en el caso de la coartacion, el tratamiento de primera linea para los casos de
recoartacion o en casos de coartacion nativa en pacientes pediatricos por encima del afio de vida,
adolescentes y adultos en los que el tratamiento quirirgico no ofrece los resultados que ofrece si se
realiza en los primeros meses de vida.

Con este trabajo analizamos los resultados tanto de la valvuloplastia aortica, y de la
angioplastia con balén y el implante de stent en coartacion de aorta desde la introduccion de las
técnicas en nuestro centro a finales de los afios 80. Se pretende demostrar la capacidad de éstas
técnicas para susutituir o ser complemento de la cirugia que hasta hace unos afios se consideraba el
Gold standard. Asimismo con este trabajo se pretende englobar y completar la informacion ya
incluida en diversas publicaciones realizadas por nuestro grupo en los ultimos afios que se adjuntan
al final de éste trabajo en el anexo 1:

- Implantacion electiva de stent recubierto en la coartacion y recoartacion en el joven y

en el adulto!%4. Juan Alcibar, Roberto Blanco, Luis Ferndndez, Josune Arriola, Koldobika

Garcia, Natividad Pefia, Ramon Inguanzo, Roberto Voces, Enrique Castellanos y Pedro M.

Montes . Rev Esp Cardiol. 2013;66(6):443—-449
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Tratamiento percutaneo con stent de la coartacion atresica de aorta en el adulto 1°7.

Luis Fernandez Gonzalez, Koldobika Garcia San Roman, Roberto Blanco Mata, Josune

Arriola Meabe,Juan Carlos Astorga Burgo y Juan Alcibar Villa. Rev Esp Cardiol.

2016;69(11):1103-1115.

Aneurismas de la circulacion colateral en la coartacion aortica, ;son una

contraindicacion para el tratamiento percutineo? Respuesta 224, Luis Fernandez

Gonzélez, Roberto Blanco Mata, Koldobika Garcia San Roman y Juan Alcibar Villa. Rev

Esp Cardiol. 2017;70(2):130-133.

A Special Type of Complex Coarctation of Aorta with Total Lumen Occlusion Treated

by Radiofrequency 225.Luis Fernandez Gonzélez. Rev Argent Cardiol 2018;86:355-356

Tratamiento percutaneo en un solo procedimiento de coartacion y estenosis adrtica 226,

Luis Fernandez Gonzdlez , Koldobika Garcia San Roman y Roberto Blanco Mata. Rev Esp

Cardiol. 2020;73(5):407.

Long term follow-up of patients with aortic arch atresia post recanalization 198. Chessa

M, Favoccia C, Jha NK, Carminati M, Fernandez Gonzalez L, Eicken A, Butera G, Ferreira

JDM, Pinto F, Tofeig M, Khan MD.. Eurolntervention. 2021 Feb 5;16(15):e1274-e1280.

Vigencia de la valvuloplastia con balén en la estenosis aortica congénita 227, Luis

Fernandez Gonzalez, Roberto Blanco Mata, Josune Arriola Meabe et al. Experiencia desde

los inicios de la técnica. An Pediatr (Barc). 2021 Apr 5:S1695-4033(21)00146-6. doi:
10.1016/j.anpedi.2021.02.013. Epub ahead of print.
Experiencia unicéntrica en el tratamiento percutineo con stent de la coartacion de

aorta en nifios y adolescentes 228.Luis Fernandez Gonzdlez, Juan Alcibar Villa, Roberto

Blanco Mata, Josune Arriola Meabe y Jose Miguel Galdeano Miranda. An Pediatr (Engl

Ed). 2021 Aug 27:S1695-4033(21)00252-6. Epub ahead of print.
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2.2 OBJETIVOS

1.

3.

Analizar la eficacia y seguridad de estas técnicas:
« Valvuloplastia adrtica: Capacidad de reducir el gradiente transvalvular por debajo de
35 mm de Hg, sin producir insuficiencia adrtica significativa.

+ Angioplastia con balon en la coartacion v recoartacion de aorta: Obtener una

reduccion del gradiente trascoartacion por debajo de 20 mm Hg, sin dafio significativo
de la pared aortica.

« Implante de stent en Coartacion de aorta: Conseguir el implante efectivo resolviendo
la estenosis, con gradiente residual por debajo de 20 mm de Hg y sin dafio en la pared
adrtica.

Describir las complicaciones directamente relacionadas con los procedimientos
intervencionistas: Especialmente a nivel del acceso vascular, dano agudo valvular o
sobre la pared adrtica. Analizar cuales son los factores relacionados con dichas
complicaciones.

Resultados a largo plazo: Valorar la necesidad de reintervencion con las distintas
técnicas asi como los factores asociados con ellas. En el caso de la valvuloplastia aértica
valorar su capacidad para posponer el futuro recambio valvular aortico. En el caso de la
coartacion de aorta valorar el control de la tension arterial tras el tratamiento
(angioplastia o implante de stent) asi como la presencia de dafio sobre la pared adrtica
sobre la zona tratada (aneurismas, pseudoaneurismas o diseccion) durante la evolucion.
Mortalidad tanto a corto como a largo plazo: Describiendo las Causas y analizando los

distintos factores asociados.
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3.1 DISENO DEL ESTUDIO

Se trata de un estudio observacional, descriptivo y retrospectivo de una cohorte de pacientes
con patologia obstructiva de tracto de salida ventricular izquierda y aortopatias sometidos a
tratamiento percutaneo en el Hospital Universitario de Cruces de Barakaldo (Vizcaya). Se incluyen
todos los pacientes (tanto pediatricos como adultos) con estenosis adrtica congénita sometidos a
valvuloplastia adrtica percutdnea, y con coartacion de aorta sometidos a angioplastia percutanea con
balén o a implante de stent desde el afio 1989 hasta Noviembre de 2020.

Para la recopilacion de datos se utilizo la base de datos de la Seccion de Hemodinamica y
Cardiologia Intervencionista implementada a finales de los afios 80, asi como la historia clinica
electronica a través del Osabide Global.

Se revisaron las historias clinicas de los pacientes para la recogida de todas las variables, asi
como revision de los estudios hemodinamicos, radiologicos (ecocardiografia, TAC o RMN)
disponibles, asi como los informes quirurgicos de los pacientes que habia precisado cirugia
cardiaca. Para el seguimiento tanto inmediato (primer mes), a corto (1 mes-1 afio), medio (1 afio-4
afios) y largo plazo (> 4 afos) se revisaron los informes de consulta o de hospitalizacon y se
considerd que el seguimiento era completo cuando se tuvo constancia del estado vital, situacién
funcional, necesidad de reintervencion y de sus complicaciones a fecha de Noviembre de 2021.

Actualmente en nuestro centro existe una unidad de cardiopatias congénitas con
colaboracion estrecha entre las secciones Cardiologia pediatrica, Cardiologia de adultos, laboratorio
de Imagen cardiaca, seccion de Hemodinamica y Cirugia Cardiaca, siguiendo protocolos basados

en las guias de practica clinica.
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3.2 POBLACION INCLUIDA
En total se han recogido datos de 172 pacientes pediatricos y adultos, de los cuales 45
presentaban estenosis valvular adrtica y 127 coartacion de aorta sometidos a tratamiento percutaneo
bien angioplastia con balon, implante de stent o ambas. Para su andlisis dada la heterogeneidad de
la muestra se han dividido en 3 grupos (Figura 33):
« Pacientes con estenosis adrtica sometidos a valvuloplastia percutanea (n = 45).
« Pacientes con coartacion de aorta sometidos a angioplastia percutanea con balon (n=78).

« Pacientes con coartacion de aorta sometidos a implante de stent (n=51).

Pacientes incluidos en el
estudio
n=172
|
| I
Pacientes con EAo congénita Pacientes con CoA sometidos a
sometidos a valvuloplastia tratamiento percutineo
percutinea n=127
n=45
Neonatos Pediatricos Angioplastia pe'rcutanea con Implante de stent
-9 ~36 balén - 51
n= / n= \ n="178 =
) Valv.“l?Pl‘f‘Stla CoA nativa ReCoA Pediatricos Adultos
VAo naive quirurgica =6 n="72 n=25 n=26

s /N / \

CoAnativa| | ReCoA CoA nativa| | ReCoA
n=13 n=12 n=19 n="17

Figura 33 . Diagrama de la poblacion incluida en el estudio.
EAo: estenosis adrtica. CoA.: Coartacion de aorta. ReCoA: recoartacion de aorta
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3.3. VARIABLES A ESTUDIO

* Variables demograficas: Edad al que se le realizé el procedimiento intervencionista, sexo, peso
en los pacientes pediatricos.

* Malformaciones cardiacas o sindromes genéticos asociados: Complejo Shone, comunicacion
interventricular, sindrome de Turner, Williams o Noonan. Asociacioén entre valvulopatia aortica y
coartacion de aorta.

» Antecedente de Cirugia Cardiaca: En el caso de la estenosis valvular adrtica, se analiz6 si
habian sido previamente sometidos a valvulotomia quirtirgica, y en el caso de la coartacion de
aorta el tipo de reparacién al que habian sido sometidos (reseccion y anastomosis término-
terminal bien estandard o ampliada, aortoplastia con flap de subclavia, aortoplastia con parche,
interposicion de conducto protésico).

* Datos Ecocardiograficos: Se analizaron los datos referentes a morfologia valvular, funcién
ventricular, gradiente transvalvular y transcoartacion.

* Datos Hemodinamicos vy angiograficos obtenidos mediante cateterismo cardiaco: Se
revisaron todos los datos referentes al gradiente transvalvular adrtico o transcoartacion, medidas
del anillo valvular aértico, de la aorta a nivel de la coartacion y a nivel proximal y distal, tanto
previo como tras el intervencionismo percutaneo.

¢ Efectividad inmediata del procedimiento: En el caso de la valvuloplastia adrtica se considerd
el procedimiento como efectivo en el caso de reduccion del gradiente transvalvular invasivo por
debajo de 35 mm de Hg sin insuficiencia aortica significativa. En el caso de la angioplastia con
balon los criterios de efectividad inmediata fueron la reduccion del gradiente trasnscoartacion por
debajo de 20 mm de Hg sin complicaciones a nivel de la pared adrtica. Por ltimo, en el caso del
implante de stent sobre coartacion, los criterios de efectividad fueron la correcta aposicion del
stent sobre la pared adrtica resolviendo la zona coartada con gradiente menor a 20 mm de Hg sin

complicaciones asociadas.
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» Complicaciones del procedimiento: Se analizaron las complicaciones vasculares a nivel de los
accesos, la insuficiencia adrtica residual en el caso de la valvuloplastia adrtica y la diseccion o
rotura aortica en el caso del tratamiento de la coartacion. También se analizd la mortalidad
directamente relacionada con el procedimiento.

« Complicaciones a largo plazo: En el caso de la estenosis aodrtica se valoro la insuficiencia adrtica
residual, o el desarrollo de endocarditis, y en el caso de la coartacion de aorta, la formacion de
aneurismas o pseudoaneurismas a nivel de la zona tratada y la presencia de hipertension arterial
en el seguimiento.

* Reintervencion: En el caso de la estenosis aortica, se valoro la necesidad de nueva valvuloplastia
bien percutanea o quirurgica, asi como la necesidad de recambio valvular adrtico por protesis a lo
largo del seguimiento. En el caso de la coartacion de aorta se analizo la necesidad de nueva
angioplastia percutanea, la necesidad de implante de stent o la necesidad de cirugia durante el
seguimiento. Se recogieron los datos sobre el tipo de reintervencion, asi como el periodo de
tiempo entre el procedimiento indice y el nuevo procedimiento.

* Mortalidad durante el seguimiento.

* Supervivencia libre de reintervencién: Se define como el tiempo en que cualquier paciente
permanece vivo sin necesidad de cualquier tipo de reintervencion (tanto percutdnea como

quirtrgica) a lo largo del seguimiento.
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3.4 ANALISIS ESTADISTICO

Todos los andlisis se realizaron con el paquete estadistico SPSS Stadistics version 27. Las
variables cuantitativas continuas se expresaron mediante media y desviacion estandar (DE) en caso
de que tuvieran distribucion normal, y como mediana y rango intercuartilico en el caso contrario.
Las variables cualitativas categoricas se expresaron como nimeros y porcentajes.

Las comparaciones entre variables cualitativas se realizaron mediante el test exacto de
Fisher. En el caso de las variables cuantitativas las comparaciones de medias se realizaron mediante
la prueba t de student para muestras independientes o una prueba no paramétrica (U de Mann-
Whitney) si su distribucion no era siguiendo la normal que se valoraba con la prueba de
Kolmogorov-Smirnov. La comparativa entre variables cualitativas y cuantitativas se realizaron
mediante el test de ANOVA.

Se analizaron las distintas variables que presentaban asociacion estadisitica tanto con la
necesidad de reintervencidon, como con la presencia de complicaciones, para lo que inicialmente se
realizé con el test exacto de Fisher y seguidamente se construyd un modelo de regresion logistica
multivariante ponderando los factores mas influyentes. Se consider6 significacion estadistica en el
caso de lograr una p < 0,05, calculadandose el Odds ratio (OR) con un intervalo de confianza (IC)
del 95%.

En las variables con asociacion estadistica, se realizd un analisis multivariantes mediante
regresion de Cox con el fin de establecer la fuerza de asociacion (Hazard ratio (HR)).

Se analizo la supervivencia global asi como la supervivencia libre de reintervencion en

distintos subgrupos mediante curvas de Kaplan-Meier.
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3.5 LOGISTICA DE LOS PROCEDIMIENTOS INTERVENCIONISTAS

La gran mayoria de los casos se tratan de procedimientos de caracter electivo ingresando los
pacientes el dia previo o el mismo de dia del procedimiento. Los pacientes pediatricos ingresaron en
la unidad de Cardiologia pediatrica y los adultos en la planta de Cardiologia de adultos (unidad de
corta estancia).

A su llegada a la unidad de hospitalizacién, se comprueba que hayan firmado el
consentimiento informado estandarizado para el procedimiento al que vayan a ser sometidos, se
canaliza via periférica y se extrae analitica con bioquimica general, hemograma y estudio de
coagulacion.

Posteriormente son trasladados a la unidad de Hemodidmica y Cardiologia Intervencionista
donde son recibidos por el personal de enfermeria, asi como por el equipo de Anestesiologia y los
Cardiologos Intervencionistas que van a realizar el procedimiento. Asimismo se informa a los
familiares acompanantes tanto previamente como tras finalizar el procedimiento.

En el Hospital Universitario de Cruces desde el afio 2012 contamos con 2 salas de
intervencionismo cardiaco, la ultima de ellas renovada a principios de 2019 siendo un equipo de
ultima generacién especialmente enfocado a los procedimientos de intervencionismo cardiaco
estructural.

La gran mayoria de los procedimientos se llevan a cabo con anestesia general y conexion a
ventilacidon mecanica, aunque en algunos casos en adultos se podrian llevar a cabo con sedacion
aunque con control por parte del equipo de Anestesiologia..

Se procede a asepsia del campo y del personal como si fueran procedimientos quirtirgicos
estandares. Las punciones vasculares se llevan a cabo mediante técnica convencional de Seldinger
con control radioscopico o mediante ecografia vascular.

Durante el procedimiento el paciente permanece monitorizado (electrocardiograma, tension

arterial, saturaciéon de oxigeno..) y se cuenta con el equipo necesario para reanimacion
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cardiopulmonar avanzada, pericardiocentesis o toracocentesis asi como con un ecocardiograma de
ultima generacion.

Una vez realizado el procedimiento, en caso de los pacientes pediatricos se trasladan a la
unidad neonatal o de cuidados intensivos pediatricos, y en el caso de los adultos a la unidad de
cuidados cardiacos agudos. Si no hay complicaciones se suele proceder al alta hospitalaria a las

24-48h tras control con ecocardiografia.
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3.6 PROCEDIMIENTO DE VALVULOPLASTIA AORTICA
A. CARACTERISTICAS DE LOS PACIENTES

Se incluyeron 45 pacientes consecutivos con diagnostico de estenosis adrtica severa
congénita sometidos a valvuloplastia adrtica percutanea desde 1990 hasta 2020 227. La edad media
es de 4,1 +/- 5,7 afios con predominio del sexo masculino (57,8%). El 62,2% de los pacientes (28)
eran menores de 1 afio, y de ellos 9 menores de 1 mes (edad neonatal). La mediana del peso fue de
6 con rango intercuartilico de 70,5.

La morfologia valvular més frecuente fue la bicuspide (77,8%), tricispide en el 15,6% y
monocuspide en el 6,7%. El 37,8% de los pacientes (17) presentaban otros defectos cardiacos
congénitos asociados a la valvulopatia aortica, siendo lo mas frecuente su asociacion con coartacion
de aorta o hipoplasia de arco que se presentaba en el 24,4% (11). Otros defectos asociados eran la
comunicacion interventricular, el complejo Shone, el canal auriculoventricular o la estenosis
valvular pulmonar.

La indicacion del procedimiento de valvuloplastia se realizd segun las guias de practica
clinica, en pacientes sintomaticos o con gradiente maximo medido por ecocardiografia por encima
de 50 mm Hg. Los gradientes ecocardiograficos (méximo y medio) fueron documentados mediante
Doppler continuo. Se catalogd la existencia de patron diastdlico restrictivo cuando la velocidad de
flujo transmitral presentaba una relacion onda E/onda A mayor a 2 y la pendiente de deceleracion
de la onda E era menor a 140 milisegundos.

La insuficiencia adrtica previa al procedimiento catalogada por ecocardiografia se define
como: ausente o minima (grado 0, sin flujo diastolico reverso en arco), ligera (grado 1, flujo
reverso en arco), moderada o severa (grado 2, flujo reverso en aorta toracica o abdominal).
Previamente al procedimiento, el 82,2% de los pacientes presentaban insuficiencia adrtica (IAo)
grado 0, el 15,6% IAo grado 1 y unicamente 1 paciente [Ao grado 2. La mayoria de los

procedimientos se realizaron electivamente, aunque en 8 pacientes se tuvo que realizar de forma
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urgente por tratarse de casos de estenosis aortica critica neonatal, dos de los cuales estaban en
situacion de shock cardiogénico en el momento de la realizacion del procedimiento.

La mayoria de los pacientes se trataban de valvulas “naive” (sin tratamiento previo) aunque
6 de los casos (13,3%) habian sido sometidos a valvulotomia quirtrgica previa, por no haberse
considerado inicialmente candidatos a tratamiento percutdneo, dado que se trataban de vélvulas

severamente displasicas. Todos estos datos se resumen en la Tabla 7.

Tabla 7. Caracteristicas de los pacientes sometidos a Valvuloplastia aortica

Total de pacientes

Varones 26 (57,8%)
Edad Media 4,1 +/- 5,7 afios
Mediana 148 dias

Grupos de edad:

* Menores de 1 mes 9 (20,0%)

* 1-12 meses 19 (42,2%)

* 1-10 afios 11 (24,4%)

* 10-18 afios 7 (15,6%)

Peso Media 17,4 +/-20,1 Kg

Defectos cardiacos congénitos asociados

* Coartacion de aorta/hipoplasia arco

45

Mediana 6 Kg

11 (24,4%)

* Comunicacion Interventricular 2 (4,4%)
* Estenosis pulmonar 2 (4,4%)
» Complejo Shone 1 (2,2%)
 Canal Auriculo-ventricular 1(2,2%)
» Defectos combinados 3 (6,6%)
Morfologia valvular:

* Monocuspide 3 (6,7%)
* Bicuspide 35 (77,8%)
* Tricuspide 7 (15,6%)
Estenosis critica 8 (17,8%)
Valvuloplastia quirargica previa 6 (13,3%)
Disfuncion ventricular izquierda 1(2,2%)
Anillo Valvular 12,4 +/- 6 mm
Grado Insuficiencia adrtica previa

0 37 (82,2%)
o1 7 (15,6%)
2 1(2,2%)
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B. TECNICA:

Todos los procedimientos se llevaron a cabo por acceso arterial femoral (4-8 Fr) con
anestesia general. En otros centros, se han descrito procedimientos de valvuloplastia aortica por
acceso venoso femoral , a través del foramen oval o a través de CIV en caso de existir, o mediante
acceso carotideo quirargico, que en el caso de neonatos, suele tener un calibre superior al de la
propia arteria femoral y aporta un mayor soporte a la hora de la valvuloplastia. En nuestro centro no
tenemos experiencia con este tipo de accesos alternativos siendo de eleccion el acceso femoral.

Se realizd en todos los casos aortografia en proyecciones postero-anterior y oblicua
izquierda a 45° para medicion del anillo valvular y valoracion del grado de insuficiencia aortica
tanto previo como tras la valvuloplastia. Los distintos grados de insuficiencia aértica medidos por
angiografia fueron:

e Grado 1 (leve): Pequeiia cantidad de contraste penetra en VI en didstole. Se lava en

cada latido y nunca llena la cavidad ventricular.

e Grado 2 (moderada): El contraste entra en VI en cada diastole que resulta en

opacificacion tenue de toda la cavidad ventricular.

e Grado 3 (moderada - severa): El VI se opacifica perfectamente y con igual densidad

que la aorta ascendente

e Grado 4 (severa): Completa y densa opacificacion de VI en cada latido con mayor

densidad que la aorta ascendente.
Se realiz6 asimismo estudio hemodinamico con medicién del gradiente sistélico maximo
transvalvular (Gradiente pico-pico) y el gradiente medio, tanto previo como tras la valvuloplastia.

Se establecieron como criterios de efectividad del procedimiento la reduccion del gradiente

pico-pico transvalvular por debajo de 35 mm de Hg sin insuficiencia valvular significativa (Grado 0

0 1 con maximo).
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Se utilizaron catéteres baloén en la mayor parte de los casos con una relacion 1:1 sobre el
anillo valvular con un rango desde 0,8 a 1,2 . Normalmente iniciamos el procedimiento eligiendo un
catéter balon ligeramente inferior al tamano del anillo (0,8-0,9), y tras realizar un inflado
revalidamos el gradiente residual, y en caso de cumplir criterios de efectividad se da por finalizado
el procedimiento. En caso contrario se eligioé un catéter balon de un tamafio superior intentando no
exceder una relacion 1:1 con respecto al anillo. Se intentaron realizar los minimos inflados posibles
debido a su relacion con el posible dafio valvular. La media de inflados fue de 2,2 +/-1.

En el 70,4% de los casos se realizd sobreestimulacion ventricular, con guia 0,014 (Vision
wire, Biotronik) en ventriculo izquierdo en neonatos y lactantes y con electrocatéter en VD en el
resto de los pacientes. Con la sobreestimulacion se intenta conseguir una mayor estabilidad durante
los inflados para limitar en todo lo posible el dafio valvular adrtico y la insuficiencia adrtica
residual. En 2 casos se realizé el procedimiento combinado con angioplastia de recoartacion de

aorta. Estos datos se detallan en la 7abla 8.

Tabla 8. Caracterisiticas del procedimiento de Valvuloplastia adrtica
Relacion diametro Balén/anillo 097 +/-0,1

Numero de Inflados:

1 4 (8,9%)
2 29 (64,4%)
3 7 (15,6%)
4 5 (11,1%)
Procedimiento combinado 3 (6,8%)
Angioplastia sobre coartacion de aorta 2
Valvuloplastia pulmonar 1
Sobreestimulacion 70,4 %
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3.7 PROCEDIMIENTO DE ANGIOPLASTIA CON BALON SOBRE COARTACION DE
AORTA
A. CARACTERISTICAS DE LOS PACIENTES

Se incluyeron un total de 78 pacientes (43 varones y 35 mujeres), con edad media de 3,9 +/-
7,8 anos (4 dias a 42 afios) y peso medio de 14 +/- 19,43 Kg siendo el 69, 2% menores de 1 afio de
vida y un 69,2% con peso por debajo de 10 Kg.

En 35 pacientes la coartacion se presenté como defecto aislado, y en 43 casos presentaba
otros defectos cardiacos congénitos asociados siendo los més frecuentes la valvula aortica bicuspide
(38,9%), y los defectos del septo interventricular (31,1%).

El 92,4% se trataban de casos de recoartacion postquirirgica, tras haber sido sometidos a
cirugia mediante distintas técnicas (anastomosis término-terminal clasica en 46 casos, término-
terminal ampliada con o sin parche en 16 casos , aortoplastia con flap de subclavia en 5 casos,
ampliacion de arco en 4 y un caso con doble reseccion término terminal y término-lateral) con edad
media de 135 dias (2 dias a 6 afios). El intervalo medio entre cirugia y angioplastia con balon fue de
3 afos (1 dia a 36,3 afios) con una mediana de 115,5 dias. La localizaciéon mas frecuente de la
coartacion era la zona del istmo adrtico, distal a la salida de la subclavia izquierda (79,2%).

La indicacion del procedimiento se baso en las directrices de las guias clinicas, decidiéndose
realizar la angioplastia con balén en caso de la presencia un gradiente de presion arterial sistolica
entre extremidades superiores mayor de 20 mm Hg con o sin hipertension arterial asociada, datos de
pruebas de imagen que mostraran estenosis mayor del 50% a nivel de la zona previamente
intervenida, o datos ecocardiograficos como la persistencia distolica del flujo en aporta
descendente, siempre que el paciente por edad y tamafio no fuera ya candidato al implante de un
stent (especialmente lactantes y pacientes pediatricos menores de 20-30 kg). Estos datos se detallan

a continuacién en la Tabla 9.
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Tabla 9. Caracteristicas de la poblacion a sometida a Angioplastia con balon en coartacion de aorta

Sexo

Edad (afios)

Peso (Kg)

Coartacion aislada

Patologia asociada

Tipo de Cirugia

Zona de coartacion

D-TGV: D-Transposicion de grandes vasos; VD: Ventriculo derecho

(Mujeres/Varones)

Media

Media
Mediana

Valvula aértica bictspide
Valvulopatia significativa
Anillo Subaortico
Defecto septal ventricular
Hipoplasia de arco
Interrupcidén de arco
Sindrome de Williams
Hipoplasia izquierda
Complejo Shone

D-TGV

VD de doble salida

Término-terminal

Aortoplastia con parche
Término-terminal ampliada
Aortoplastia con flap de subclavia
Ampliacion de arco

Istmo
Arco

35/43

39+728

14+19,3
5

35 (44,9%)

30 (38,5%)
9 (11,5%)
7 (8,9%)

24 (30,8%)

28 (35,9%)
4(5,1%)
2(2,5%)
2(2,5%)
2(2,5%)
2(2,5%)
2(2,5%)

46 (59%)
10 (12,8%)
6 (7,7%)
6 (7,7%)
4(5,1%)

62 (79,5%)
16 (20,5%)

110



3. Pacientes, material y métodos

B.TECNICA:

Todos los procedimientos se llevaron a cabo bajo anestesia general, con acceso arterial
femoral. Se realiz6 en todos ellos estudio angiografico en proyeccion oblicua anterior izquierda
craneal, o proyeccion lateral para la medicion de los diametros, tanto de la aorta previa y posterior
a la coartacion, y a nivel diafragmatico que es la que se utiliza como referencia a la hora de elegir
el didmetro del balon de angioplastia. Asimismo, se realizd en todos los casos un estudio
hemodinamico calculando el gradiente sistélico de retirada previo y posterior al defecto.

Se utilizaron balones de angioplastia con relacion 0.8-1/1 respecto a la aorta descendente a
nivel diafragmatico, intentando no exceder 2,5-3 veces el didmetro minimo a nivel de la coartacion,
especialmente en los pacientes de menor edad.

Se establecieron como criterios de efectividad inmediata del procedimiento los siguientes

parametros:
 Gradiente residual invasivo transcoartacion menor a 20 mm de Hg.
e Mejoria angiografica de la zona tratada con estenosis menor del 20% en caso de
coartacion nativa o resolucion completa en el caso de recoartacion postquirurgica (rotura
de la zona de fibrotica a nivel de sutura que se produce en las recoartaciones).

 Ausencia de complicaciones a nivel de la pared aortica.
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3.8 PROCEDIMIENTO DE IMPLANTE DE STENT EN COARTACION DE AORTA
A. CARACTERISTICAS DE LOS PACIENTES

Incluimos todos los casos de coartacion y recoartacion de aorta en poblacion pediatrica y
adulta sometidos a implante percutaneo de stent entre 1996 y 2020 con seguimiento mayor a 1 afio .
Se incluyeron un total de 51 pacientes, de los cuales 26 se trataban de pacientes adultos, con edad
media 43 £ 16 afios siendo el 65,4% varones, y 25 pediatricos (menores de 18 afios) con edad

media 10,6 + 4,6 afos y peso medio 33,9 £18,9 kg siendo el 72% de ellos varones.

Poblacion adulta:

Dentro del total de pacientes adultos incluidos, 19 de los casos se trataban de coartaciones
nativas y 7 casos de recoartacion postquirdrgica, sometidos a cirugia previa en la edad pediatrica,
de los cuales 6 habian sido sometidos a cirugia tipo reseccion y anastomosis término-terminal y un
paciente era portador de un tubo quirurgico de Dacron. El tiempo medio entre la cirugia y el
implante de stent fue de 27,7 £ 9,6 anos. Dentro de los defectos asociados, en 16 de los casos
(61,5%) presentaban valvula adrtica bictispide con valvulopatia adrtica significativa, bien estenosis
o insuficiencia en 13 de los 16 pacientes.

En cuanto a la localizacion de la coartacion en 25 de los 26 casos (96,2%) se presentaba a
nivel istmico y en 1 caso a nivel del arco aortico. 6 de los casos se trataban de obstrucciones

completas de aorta (Coartacion atrésica).

Poblacion pediatrica

En cuanto a los pacientes pediatricos 13 de los casos se trataban de coartaciones nativas y 12
casos de recoartacion. Todos los casos de recoartacion habia sido sometidos a reparacion quirdrgica
mediante las siguientes técnicas (8 reseccion y anastomosis término-terminal, 2 mediante plastia de

subclavia, 1 mediante plastia de ductus arterioso y 1 caso mediante parche de ampliacion). El
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tiempo medio entre la cirugia y el implante de stent fue de 8,1 + 4,5 anos. En tres de estos pacientes
con recoartacion de aorta se habia realizado angioplastia con baldon, previamente al implante de
stent. Dentro de los defectos asociados 14 pacientes (56%) eran portadores de valvula aortica
bictspide siendo la valvulopatia adrtica significativa inicamente en 2 de los casos. Otras defectos
congénitos se presentaban en 5 de los pacientes (20%) siendo 3 de ellos Sindrome de Williams, 1
paciente con canal auriculoventricular incompleto y 1 drenaje venoso pulmonar andmalo parcial.

En cuanto a la localizacion de la coartacion, en 20 de los pacientes (80%) se presentaba a
nivel istmico, 3 (12%) a nivel del arco y 2 (8%) a nivel de aorta diafragmatica.

La indicacion del procedimento se baso en las directrices guias clinicas de cada momento,
siendo las indicaciones mas frecuentes la presencia de gradiente de presion arterial mayor a 20 mm
Hg entre miembros superiores e inferiores, la presencia de hipertension arterial o presencia de
estenosis mayor del 50%.

Las principales diferencias entre la poblacion adulta y pediatrica se detallan a continuacion

en la Tabla 10.

Tabla 10. Diferencias entre la poblacion adulta y pediatrica sometidos a implante de stent

Pacientes Adultos Pacientes Pediatricos
Nuimero de pacientes 26 25
Edad 43 £+ 16 afios 10,6 + 4,6 afios
Sexo Masculino 17 (65,4%) 18 (72%)
Defectos ca’rdla’co§ asociados (distintos de ) 5 (20%)
Valvulopatia Adrtica)
Valvula aértica Bicuspide 16 (61,5%) 14 (56%)
Valvulopatia Adrtica significativa 13 (50%) 2 (8%)
Tipo de coartacion
o Nativa 19 (73,1%) 13 (52%)
e Recoartacion 7 (26,9%) 12 (48%)
Cirugia previa sobre coartacion 7 (26,9%) 12 (48%)
Angioplastia previa 0 3 (12%)
Coartacgqn con’o.bstruccmn completa 6 (23,1%) 0
(coartacion atrésica)
Hipertension arterial 60 % 25%
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B. TECNICA

Todos los procedimientos se llevaron a cabo a través acceso arterial femoral con
introductores desde 9 a 16 Fr y anestesia general. Se realizaron todos los casos en la sala de
Hemodinamica, excepto uno que se realizd en el quiréfano de cirugia cardiaca, tratandose de un
paciente con sindrome de Williams sometido a cierre de comunicacion interauricular y ampliacion
de arco, en el que se implant6 un stent a nivel del arco intraoperatorio mediante acceso transaortico.

Se realiza en todos ellos estudio angiografico en proyeccion oblicua anterior izquierda
craneal o lateral para la medicion de los diametros de la aorta a nivel proximal, a nivel distal a la
coartacion y a nivel diafragmatico. Asimismo, se realizd en todos los casos un estudio
hemodinamico calculando el gradiente sistolico pico-pico previo y posterior al implante de stent.

Para decidir el tamafio del stent, nos basamos tanto en el estudio previo con angio-TAC
como con la medicion de la aorta a nivel diafragmatico normalmente con una relacion 1-1 salvo que
existiera discordancia importante a nivel del arco que obligue a ajustar el stent al tamafio proximal,
y realizar posteriormente postdilatacion del extremo distal, ajustandolo a la aorta diafragmatica.

Normalmente no se realiza predilatacion de rutina, debido a que aumenta el riesgo de
complicaciones sobre la pared, aunque en los casos de obstrucciéon completa de aorta, donde es
necesario perforacion inicial con guia coronaria o radiofrecuencia , es necesaria asimismo realizar
predilatacion progresiva. hasta alcanzar un calibre que permita el implante de stent.

Utilizamos en la gran mayoria de casos guias de alto soporte 0,035 para conseguir una

mayor estabilidad durante el implante sin ser necesaria la sobreestimulacion ventricular.

Se utilizaron_stents desnudos en 25 de los pacientes (6 adultos y 19 pediatricos): Palmaz y
Palmaz Genesis ™ (Cordis Corporation, Miami. USA), CP Stent ® (NuMED Inc, Hopkinton, NY,

USA) y Formula ® (Cook Medical, USA).
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Se utilizaron stents recubiertos de ePTFE en los otros 26 pacientes (6 pediatricos y 20

adultos): CP stent covered ® (NUMED Inc, Hopkinton, NY, USA) y Begraft ® (Bentley Innomed,
Germany) (Figura 35).

El uso de stent recubierto de ePTFE esta indicado en caso de tortuosidad o calcificacion de
aorta, en caso presencia de tubos protésicos o en caso de coartaciones con obstruccion completa de
aorta. En todos estos casos el riesgo de complicaciones sobre la pared adrtica es mas alto por lo que
se suele optar por este tipo de stents.

La mayoria de los stents utilizados requieren de crimpaje manual sobre el catéter-balon del
tamaio elegido, salvo en el caso del Begraft ® o el Formula ® que vienen ya premontados, o el CP
stent covered ® premontado sobre un BIB ® el cual se denomina NuDEL® (NuMED Inc, Hopkinton,
NY, USA). En 20 de los casos (39,2%) se premont6 el stent sobre un BIB ®, y en el resto sobre un
balon simple.

En el 94,1% se utiliz6 tnicamente un stent, siendo necesario implantar 2 stents solapados en
3 pacientes, siendo 2 de ellos pacientes pediatricos con coartaciones con un segmento difuso
estendtico. El otro caso que preciso 2 stents fue un paciente adulto perforacion de aorta durante el
implante de un stent desnudo, solucionado con el implante de un stent recubierto intrastent.

Se realizé un procedimiento combinado de implante de stent y protesis adrtica percutanea
(TAVI) ambas mediante el mismo acceso femoral, en un paciente adulto con estenosis adrtica

severa y coartacion de aorta con elevado riesgo quirargico (Figura 34) 226,

Figura 34. Paciente con CoA
y estenosis adrtica sometido a
implante de stent y TAVI en el
mismo procedimiento. Ay B
Angiografia y TAC que muetra
CoA istmica. C. Implante de
stent recubierto en CoA. D y
E. Implante de TAVI con cruce
a través del stent de la
coartacion. F. Control con
TAC postprocedimiento.
Aorta.
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3. Pacientes, material y métodos

3.9 COARTACION CON OBSTRUCCION COMPLETA
A. POBLACION

Se trata de un tipo especial y poco frecuente de coartacion de aorta (1-5% de todos los
casos) con ausencia total de flujo distal pero con continuidad luminal entre la aorta previa y
postcoartacion, diferencidandose de la interrupcion de arco en la que no existe dicha continuidad
luminal. Suele aparecer en la edad adulta por coartaciones que de forma progresiva evoluciona
hacia la obstrucciéon completa y debido al desarrollo progresivo de circulacién colateral pasa
desapercibida en la edad pediétrica.

La pared de aorta a este nivel suele estar desestructurada con necrosis quistica de la capa
media con mayor riesgo de desarrollo de aneurismas e incluso diseccion de aorta.

El tratamiento quirargico de este tipo de coartacion suele conllevar elevado riesgo por la
abundante circulacion colateral existente con posibles complicaciones graves como paraplegia o
sangrado de dificil manejo.

En nuestra serie 197:198 presentamos 6 casos de este tipo especial de coartacion de aorta,
todos ellos pacientes adultos (3 mujeres y 3 varones) con edad media 45,3 + 13 (30-60) anos (Zabla

11).
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Tabla 11. Caracteristicas de los pacientes con coartacion con obstruccion completa

Edad Sexo Técnica Stent
56 Mujer Anterdgrada (Guia coronaria) Palmaz ™ 308
31 Mujer Anterdgrada (Guia coronaria) Palmaz ™ 308
38 Mujer Anterdgrada (Guia coronaria) Palmaz ™ 4014
57 Varon Anterdgrada (Guia coronaria) CP Covered stent ® 45.8 zig
30 Varén Anterdgrada (Guia coronaria) CP Covered stent ® 45.8 zig
60 Varon Kefiogiedy CP Covered stent ® 45.8 zig

(Radiofrecuencia)

B. TECNICA

En todos los casos el procedimiento se llevo a cabo con anestesia general con doble acceso
arterial (femoral y arteria radial o humeral derechas) para tener acceso tanto superior como inferior.
Inicialmente se realiza estudio angiografico con inyecciones simultdneas desde el acceso superior e
inferior, seguidamente se realiza perforacion del defecto, que en 5 de los casos se realizd con guias
coronarias con alto peso en punta, y en un caso que al fracasar el intento con guias coronarias, se
realizo perforacion con catéter de radiofrecuencia (Nikannen®) 197.198.225 Una vez conseguido el
cruce del defecto, se establecid un rail arterio-arterial mediante la captura con un catéter lazo para
conseguir ganar un mayor soporte. Se procedi6 a predilatacion progresiva, inicialmente con balones
de angioplastia coronaria, sobre guia 0,014""de alto soporte. Una vez conseguida la desobstruccion

se intercambi6 la guia 0,014"" por una 0,035 "de alto soporte, para proseguir con la dilataciéon con
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balones de mayor didmetro (8-10 mm) y ,una vez alcanzado un calibre suficiente, se procedi6 al
implante del stent (Figura 36).

En todos los casos se consigui6é de forma exitosa el implante de stent con resolucion de la
obstruccion adrtica. En los 3 primeros casos se implantaron stents desnudos (Palmaz ™), debido a
que no estaban disponibles los recubiertos en esa época. En los 3 siguientes pacientes, se

implantaron stents recubiertos de ePTFE (CP covered stent ®).

Figura 36. A. Angiografia simultanea radial y femoral que muestra coartacion con obstruccion completa. B.
Perforacion con catéter de radiofrecuencia. C. Captura de guia con lazo. D. Establecimiento de circuito radial-
femoral. E y F. Predilatacion progresiva. G, H e 1. Implante de stent recubierto.
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4. Resultados

Como hemos comentado previamente, a lo largo de este trabajo hemos analizado un total de
172 pacientes con patologia congénita del tracto de salida de venticulo izquierdo (estenosis valvular
aortica) y aortopatias (coartacion de aorta) tratadas en el Hospital Universitario Cruces mediante
abordaje percutaneo. Dada la heterogeneidad de las patologias y de las técnicas utilizadas se
describen sus resultados por separado, con 3 apartados (4.1 Valvuloplastia adrtica, 4.2 Angioplastia
con baldén en coartacion de aorta y 4.3 Implante de stent en coartacion de aorta). La mayor parte de
estos resultados, como se menciona en el apartado 2 (hipdtesis y objetivos) han sido publicados por
parte de nuestro grupo en revistas indexadas con revision por pares (Peer review), adjuntandose en

el anexo 1.

4.1 VALVULOPLASTIA AORTICA

En esta seccion presentaremos los resultados de los 45 pacientes sometidos a valvuloplastia
aortica percutanea. Las caracterisiticas clinicas de los pacientes aparecen descritos en el apartado 3
(Pacientes, material y métodos) y en las Tablas 7y 8.

En la primera parte detallaremos los resultados inmediatos (A), incluyendo la efectividad
tanto angiografica como hemodindmica del procedimiento, las variables asociadas a conseguir tanto
un resultado efectivo como al desarrollo insuficiencia adrtica, asi como las complicaciones
inmediatas (B).

En la segunda parte detallamos los resultados a medio y largo plazo (C) centrandonos en la
necesidad reintervencion bien percutanea o quirdrgica, el desarrollo evolutivo tanto de estenosis
como de insuficiencia valvular y la mortalidad en el seguimiento (D). Se realiza analisis de

supervivencia mediante tablas Kaplan-Meier.
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A. RESULTADOS INMEDIATOS

Se obtuvo un resultado considerado como efectivo (reduccion de gradiente residual por
debajo de 35 mm Hg sin insuficiencia valvular significativa) en el 84,1% de los casos,
consiguiendose reducciones significativas del gradiente sistélico pico-pico desde 61,6 £ 18,8 mm
de Hg (previo a valvuloplastia) hasta 19,5 + 14,7 mm de Hg (postvalvuloplastia) (p = 0,001).

En cuanto a la reduccion del gradiente maximo medido por ecocardiografia encontramos
reduccion también estadisticamente significativa, desde 81,1 £ 14,6 mm de Hg previo hasta 38,5 +
13,6 mm de Hg postvalvuloplastia.

Se objetivo en el 81,8% de los casos una insuficiencia aortica residual grado 0 o 1, y en el
18,2% una insuficiencia residual grado 2. En ningun caso se precisd necesidad de intervencion
secundaria a insuficiencia adrtica sintomatica postprocedimiento. El resumen de estos datos

obtenidos se describe en la Tabla 12.
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Tabla 12. Resultados del procedimiento de valvuloplastia aértica

Numero de Inflados:

AW ==

Procedimiento combinado

Angioplastia Coartacion
Valvuloplastia pulmonar

Gradiente sistolico pico-pico (Cateterismo)

Previo
Tras valvuloplastia

Gradiente maximo (Ecocardiograma)

Previo
Tras Valvuloplastia

Insuficiencia valvular previa

0
1
2

Insuficiencia valvular tras valvuloplastia

0
1
2

Necesidad de Nueva Valvuloplastia
Percuténea.
Quirargica

Recambio Valvular aortico

4 (8,9%)

29 (64,4%)
7 (15,6%)
5 (11,1%)

3 (6,8%)

2
1

61,6+ 18.8
19,5+ 14,7

91,7+ 18.4.
37,9+ 14,2.

37 (82,2%)
7 (15,6%)
1(2,2%)

27 (60,0%)
10 (22,2%)
8 (17,8%)

8 (17,8%)
3
5

8 (17,8%)
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Mediante el test exacto de Fisher se analizaron una serie de variables, para establecer su
relacion tanto con la efectividad del procedimiento (valvuloplastia efectiva) como con el desarrollo
de insuficiencia valvular significativa (Grado mayor o igual a 2) residual, con los siguientes
resultados:

« La presencia de un menor gradiente transvalvular se establece como factor predictor de un

resultado de la valvuloplastia considerado como efectivo (p = 0,003).

» La realizacion de_sobreestimulacién ventricular durante el procedimiento también se asocid

de forma significativa a la consecucion de una valvuloplastia efectiva HR 0,6 (IC 95%
0,4-0,9; p = 0,01), como a una menor insuficiencia aortica residual HR 3,9 (IC 95% 1,1-14,2;
p=0,02).

« La realizacion de un numero menor de inflados (menor de 2) también se encuentra asociado

de forma significativa tanto con un resultado efectivo de la valvuloplastia (p = 0,01) como con
una menor insuficiencia aortica residual significativa (p = 0,02).

« La presencia de_vélvula adrtica distinta a la bicuspide también estuvo asociada con mayor

grado de insuficiencia adrtica residual pero de forma no significativa (p = 0,7).

« El antecedente de valvuloplastia quirdrgica también se asocié de forma significativa con la

insuficiencia adrtica significativa residual tras la valvuloplastia percutanea, sin diferencias
significativas en cuanto a la consecucion de un resultado efectivo.
« No se encontrd relacion estadisticamente significativa entre una relaciéon balon/anillo mayor
de 1 y una mayor insuficiencia adrtica residual aunque si una tendencia. (p = 0,07).
Para valorar la fuerza de asociacion de las variables con relacion estadisticamente
significativa en el andlisis univariante se realizd6 un modelo de regresion logisitica multivariante
tanto en el caso de la obtencion de un resultado efectivo de la valvuloplastia como con la presencia

de insuficiencia aortica residual significativa (mayor de grado 1), utilizandose como medida de
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asociacion el Hazard ratio (HR) con intervalo de confianza (IC) del 95% con los siguientes
resultados:

En el caso de la valvuloplastia efectiva:

« La sobreestimulacion fue la variable mas fuertemente asociada con un mejor resultado
efectivo HR 11.7 (IC 95% 1,5 - 93,8; p = 0,02).

« El antecedente de valvuloplastia quirirgica previa se asocié con un peor resultado de la
valvuloplastia HR 5,4 (IC 95% 0,3 - 84,6; p=0,2).

« Otros factores tambien asociados con menos fuerza en este modelo multivariante fueron
un ratio balon/anillo mayor a 1 HR 1,1 (IC 95% 0,08 -15,5; p = 0,9) y realizar menos de
2 inflados HR 0,9 (IC 95% 0,12-7,3; p=0,9).

En el caso de insuficiencia adrtica significativa postprocedimiento:

« La sobreestimulacion ventricular durante los inflados el factor mas fuertemente asociado
con menor grado de insuficiencia residual. HR 0,7 (IC 95% 0,07-0,65; p = 0,02).

« El antecedente de valvuloplastia quirtrgica previa se asocid de forma significativa con
una mayor insuficiencia residual. HR 19,6 (IC 95% 1,1 -339,1; p = 0,04).

« Otros factores tambien asociados aunque sin significacion estadistica en este modelo
multivariante fueron un ratio balon/anillo mayor a 1. HR 7 (IC 95% 0,66 -71,7; p = 0,1)

y realizar menos de 2 inflados. HR 0,2 (IC 95% 0,12-3,1; p =0,12).

B. COMPLICACIONES DEL PROCEDIMIENTO:

En 3 pacientes (2 neonatos y 1 paciente pediatrico) se produjeron complicaciones vasculares
a nivel de la zona de puncion, que fueron casos de trombosis de arteria femoral todas ellas resueltas
con tratamiento anticoagulante durante 3 meses. No se objetivaron complicaciones con potencial

letalidad, ni fallecimientos en relacion al procedimiento de valvuloplastia.
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C. RESULTADOS A MEDIO-LARGO PLAZO:

Se realiz6 un seguimiento al 100% de la cohorte por un periodo medio de 12,6 + 10,1 afos.
En todos los pacientes se completd un minimo de 1 afio de seguimiento salvo fallecimiento. Se
realiz6 seguimiento tanto clinico como ecocardiografico anual.

Se preciso nueva valvuloplastia en 17,7% de los pacientes (8/45) a lo largo del seguimiento,
de los cuales 3 mediante nueva valvuloplastia percutdnea y 5 mediante valvulotomia quirurgica. El
tiempo medio entre la valvuloplastia inicial y la nueva valvuloplastia percutanea fue de 259,7 +
2423 dias , siendo todos los casos durante el primer afio de segumiento. En el caso de la
valvuloplastia quirurgica el tiempo medio fue de 939,8 + 916,71 dias siendo 2 de ellas durante el
primer afio de seguimiento.

Tras realizar un analisis univariante, se encuentra relacion estadisticamente significativa con
respecto a la necesidad de revalvuloplastia en el caso de conseguir valvuloplastia efectiva (p = 0,05)
y en caso de la presencia de un mayor gradiente transvalvular medido por ecocardiografia y de
forma invasiva, tanto previo como tras la valvuloplastia (p = 0,001). El resto de variables
estudiadas (sexo, numero de inflados, relaciéon baléon anillo mayor de 1, edad neonatal, valvula
adrtica distinta a bicuspide, valvuloplastia quirrgica previa...) no alcanzaron significacion

estadisitica.

Con las variables que alcanzaron significacion estadistica realizamos un modelo de

regresion logistica multivariante para calcular la fuerza de asociacion de cada uno de ellas:

« Valvuloplastia efectiva: HR 0,075 (/C 95% 0,013-0,4 p 0,04)

« Gradiente transvalvular residual mayor de 40: HR 8,7 (IC 95% 1,1-71,6 p = 0,045)

« Gradiente transvalvular invasivo mayor de 60: HR 1,5 (IC 95% 1,1-1,9 p = 0,06)
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Con estos datos establecemos que las variables mas fuertemente asociadas con la necesidad
de revalvuloplastia son la presencia de un gradiente residual significativo o la no consecucion
inicial de una valvuloplastia efectiva.

Todas las variables asociadas con la consecucion de una valvuloplastia adrtica efectiva, la

necesidad de revalvuloplastia o el desarrollo de insuficiencia valvular se describen en la 7abla 13.

Tabla 13. Variables asociadas con valvuloplastia efectiva, revalvuloplastia e insuficiencia adrtica residual
Variable Valvuloplastia efectiva  Revalvuloplastia Insuficiencia aértica

HR 0.7 (I1C 95% 0.07-0,6;

Sobreestimulacion HR11.7 (IC95% 1.5 -

93.8:p=0.,02 p=0.,02).
Valvuloplastia HR 0,7 (IC 95% HRO7(C95% 0,14-7; HR19.6 (IC95%
quiruargica previa 0,1-5,8;p =0,6) p=0,2) 1,1-339.1; p = 0.04).
Gradiente HR 1,8 (IC 95% 1,1-3; HR1.5(C95% 1.1-1.9; -
transvalvular previoa p=0,06) p=0.05)
valvuloplastia > 60
Gradiente post - HR 8.71C95% 1-1-71.6; -
valvuloplastia > 40 p=0.04
Relacion balén/anillo  HR 1,1 (IC 95% 0,08 - HR 7 (IC 95% 0,66 -71,7;
mayor a 1 -15,5; p=0,9) p=0,1)
Mas de 2 inflados HR 0,9 (IC 95% - HR 2,1 (IC 95% 0,3-14,1;
0,12-7,3; p=0.9). p=04)
Valvula aortica HR1,3(UC1,1-1,6;p= HR 1.2 (IC95% HR 0,8 (IC 95% 0,2-3,1;
distinta a bicaspide 0,09) 1.05-1,5; p=0.03) p=0.,5)

HR: Hazard ratio; 1C 95%: Intervalo de confianza al 95%

A lo largo de la evolucion 12 de los pacientes (27,2%) presentan insuficiencia valvular
significativa (mayor de grado 2) y 20 (45,4%) estenosis adrtica mayor a moderada.
La necesidad de recambio valvular adértico por protesis que fue necesario en 8 de los
pacientes (18,2%) a lo largo del seguimiento como media a los 21,9 = 2 afios de la valvuloplastia y
con una edad media de 23,7 = 11,8 en el momento de la intervencion. 4 de estos pacientes habian

sido sometidos a valvuloplastia quirurgica previa ademds de percutanea, esta necesidad de
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revalvuloplastia se encuentra asociada estadisticamente con el recambio valvular adrtico en el

futuro HR 8 (IC 95% 1,4-45.2 p = 0,02).

La indicacion de recambio valvular fue por estenosis valvular severa en 6 casos, 1 por

endocarditis adrtica y en uno de los casos que habia presentado insuficiencia valvular significativa

tras la valvuloplastia. En la Figura 37 se detallan todos los pacientes sometidos a valvuloplastia

aortica y el tipo de reintervencidon que precisaron en el seguimiento.

Se registran 9 casos (20%) en los que se ha desarrollado dilatacion aneurismatica de aorta

ascendente a lo largo de la evolucion, habiendo precisado cirugia 3 de los casos ya en la edad

adulta.
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Figura 37. Diagrama de todos los pacientes sometidos a Valvuloplastia aértica percutanea.
VP: Valvuloplastia.
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D. MORTALIDAD

A lo largo del seguimiento se han objetivado un total de 6 fallecimientos (13,3%), con una
mortalidad de 2% al mes y del 6,6 % al afio tras la valvuloplastia. El 50% de las muertes fueron de
causa cardiovascular , todas ellas en pacientes con cardiopatias complejas en el postoperatorio de
cirugia reparadora (canal auriculo-ventricular con hipoplasia de arco y coartacion, complejo de
Shone sometido a ampliacion de arco y cirugia de coartacion y estenosis supravalvular y valvular
aortica realizandose cirugia de Ross-Konno).

La presencia de otras lesiones cardiacas asociada a la estenosis adrtica se asocié de forma
significativa con una mayor mortalidad HR 6,4 (IC 95% 1,1- 41,18 ) a lo largo del seguimiento. La
mortalidad en varones fue del 19,2% frente al 5,5% en el caso del sexo femenino, no siendo las
diferencias estadisticamente significativas. Tampoco se ha encontrado asociacion estadisitica entre
la necesidad de reintervencion (tanto revalvuloplastia como recambio valvular adrtico) y una mayor
mortalidad.

Si comparamos los pacientes en edad neonatal respecto a los pediatricos, encontramos una
mortalidad en nuestra serie del 28,6% y del 11,4% respectivamente, a expensas de una mayor
mortalidad durante el primer afio , sin que las diferencias sean estadisticamente significativas. Esto
lo achacamos a que el paciente neonato suele ser de mayor gravedad, por su patologia asociada y

situacion de mayor inestabilidad hemodindmica previa al procedimiento (Figura 38).
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La supervivencia media libre de reintervencion (tanto revalvuloplastia como
reemplazo valvular) fue de 19,4 +/-2,6 afios (IC 95% 14,1-24,7) siendo del 93% al afo ,78,8% a 5
afios y 75,5% a 10 afios. La supervivencia libre de revalvuloplastia fue 93% al afio, 82% a 5 afios y
78% a 10 afios.
Si lo analizamos por sexos, en los varones la supervivencia libre de reintervencion fue del
92% al afo, a 5 afos del 85% vy a 10 afios del 80%, en el caso de las mujeres fue del 88% al lafo,
71% a 5 afios , y 64% a 10 afos sin diferencias significativas. Comparando pacientes pediatricos y
pacientes en edad neonatal tampoco se encuentran diferencias estadisticamente significativas.
La supervivencia global libre de reemplazo valvular adrtico fue del 94% a 10 afios y 82% a

15 afios y 59 % a 20 afios sin diferencias significativas si analizamos por sexos (Figura 39).
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4.2 ANGIOPLASTIA DE LA COARTACION DE AORTA

Todos los datos clinicos y de los procedimientos se encuentran detallados en la seccion 3
(Pacientes, material y métodos). En esta seccion presentaremos los resultados de los 78
procedimientos de angioplastia con balon en coartacion de aorta tanto nativa como recoartacion
postquirargica. En la primera parte detallaremos los resultados inmediatos (A) que incluye la
efectividad, tanto angiografica como hemodinamica del procedimiento, las variables asociadas a
conseguir un resultado efectivo asi como las complicaciones relacionadas con el procedimiento (B).

En la segunda parte detallamos los resultados a medio y largo plazo (C) centrandonos en la
necesidad reintervencion bien de forma percutanea, mediante reangioplastia o implante de stent, o
bien quirargica por ultimo detallaremos la mortalidad en el seguimiento (D) realizandose analisis

de supervivencia mediante tablas Kaplan-Meier.

A. RESULTADOS INMEDIATOS

Se obtuvieron resultados hemodindmicos y angiograficos inmediatos satisfactorios en la
mayoria de los casos, consiguiéndose una reduccion media inmediata del gradiente sistolico pico-
pico transcoartacion de 38,9 + 18,4 hasta 10,8 = 9,3 (p < 0,001) y un aumento medio del didmetro

aortico a nivel de la zona de coartacion desde 3,3 + 3 hasta 7,3 £4 (p <0,001) (Tabla 14).

El resultado inmediato se considerd como efectivo en 70 pacientes (89,7%), en los otros 8
pacientes restantes, no se consiguié una reduccion significativa del gradiente con valores residuales
por encima de 20 de mm Hg. La presencia de un menor gradiente transcoartacién previo se
considerd como un factor predictor de un mejor resultado inmediato, siendo la media del gradiente
transcoartacion invasivo previo en los pacientes en que resultoé la angioplastia efectiva de 36,1 +
15,7 mm de Hg , y de 61,1 + 19,6 en los pacientes en que no resultd efectiva (p = 0,001). No se

encontrd ninguna otra variable asociada de forma significativa con conseguir un resultado efectivo
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inmediato de la angioplastia habiendose realizado analisis univariante de varias (sexo, edad, peso
menor de 10 Kg, ratio balon diamétro de aorta a nivel diafragmatico menor a 1, zona de coartacion

istmo vs arco aortico...).

Tabla 14. Resultados Inmediatos Angioplastia con balon

Pre Angioplastia Post Angioplastia  Significacion
estadistica
Diametro Coartacion (Media + 33+3 73+t4 p < 0,001
DE)
Gradiente Transcoartacion 38,9+ 18,4 10,8 £9,3 p <0,001
(Media = DE)

DE: Desviacion estandar

B. COMPLICACIONES DEL PROCEDIMIENTO:

Se han objetivado 4 complicaciones a nivel de la zona de acceso vascular; siendo 3 casos de
trombosis arterial,  todos ellos en pacientes menores de 1 afo, resueltas con tratamiento

anticoagulante, asi como un hematoma retroperitoneal manejado de forma conservadora.

Solamente en uno de los casos se produjo una complicacion grave en relacion con el
procedimiento, siendo una paciente con antecedente de reparacion quirdrgica de arco en situacion
de shock cardiogénico previo a la angioplastia, en la que se procedio a dilataciones con balén no
efectivas por severo fendmeno de recoil. Se intentd solventar mediante el implante de stent

desnudo con posterior rotura adrtica que no pudo ser solucionada mediante el implante de stent

recubierto con el consiguiente fallecimiento (Figura 40).

Figura 40. Paciente
sometida a ampliacion de
| arco quirurgica. A. Imagen
angiografica de recoartacion
severa a nivel del arco.
B.Dilatacion con balén con
cintura a nivel central. C.
Severo recoil tras dilatacion.
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C. RESULTADOS A MEDIO-LARGO PLAZO

Se ha realizado un seguimiento medio de 15,9 <+ 11,1 afios (0-34,6) al 100% de los
pacientes, completando en todos los pacientes un minimo de 1 afio de seguimiento salvo

fallecimiento. El control fue clinico, ecocardiografico y por pruebas de imagen (TAC o RMN).

Se precisé reintervencion en 18 de los pacientes (23,4%) sobre la zona tratada previamente,

de ellos 13 (72,2%) dentro del primer afio tras el procedimiento de angioplastia (Figura 41):

« 8 de ellos precisaron de una segunda angioplastia con baléon de mayor didmetro con un

tiempo medio de 315 dias (73 dias - 4,6 afos) entre ambos procedimientos.

« 7 de ellos precisaron cirugia, de los cuales 2 eran coartaciones nativas tras una media de

3,2 anos (13 dias- 15,4 afios).

« 3 fueron precisaron implante de stent a lo largo de la evolucién (27 dias - 25,6 afios).

Angioplastia Coartacién
n="78
|
Menores de 1 aiio Mayores de 1 aiio
n=>54 n=24
Reintervencion
Reintervencion n=6
n=12 / \
Cirugia Stent
N = 4 N=2
Reangioplastia Cirugia Stent
N=8 n=3 n=1

Figura 41. Diagrama de todos los pacientes sometidos a angioplastia percutanea de coartacion de aorta.
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Realizamos analisis estadisitico univariante mediante test exacto de Fisher, asi como un
analisis multivariante de aquellas variables con asociacion estadisticamente significativa, para
establecer la fuerza de asociacion (Hazard ratio) con respecto a la necesidad de reintervencion con

los siguientes resultados (Zabla 15):

« La consecucion de una angioplastia efectiva (gradiente residual menor de 20 mm Hg) se

asocio de forma significativa con la menor necesidad de reintervencion en el seguimiento

HR 0,17 (IC 95% 0,04-0,64; p = 0,01).

« La presencia de un_gradiente invasivo transcoartacion menor a 40 mm Hg inicial se asocio

de forma significativa con una menor necesidad de reintervencion HR 0,6 (IC 95%

0,37-0,94; p = 0,04).

« Se observo una tendencia a mas reintervencion, no estadisticamente significativa, tanto en el
caso de la angioplastia sobre el arco con respecto al istmo (31,2% vs 21%; p = 0,25), asi
como en el caso de presencia de lesiones asociadas a la coartacion (p = 0,2) o en el caso de
realizar la angioplastia con un balon de didmetro con una relacion menor a 1 respecto al

diametro de la coartacion (p = 0,4).

« En pacientes en que se realiz6 la angioplastia cuando tenian menos de 1 afio (HR 1,05 - IC
95% 0,7-1,5; p = 0,1) y en pacientes donde se realiz6 angioplastia sobre una coartacion
nativa (HR 1,2 - IC 95% 0,9-1.,4; p = 0,08) se evidenci6 una tendencia a mayor necesidad de

reintervencion que no alcanzd6 la significacion estadisitica.

« No encontramos diferencias significativas en cuanto a necesidad de reintervencion segun la

técnica quirurgica inicial utilizada para tratar la coartacion.
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Tabla 15. Relacion de las distintas variables con el riesgo de reintervencion

HR (Intervalo confianza 95%) Significacion estadistica (p)
Gradiente previo a la 0,6 (0,37-0,94) 0,04
angioplastia <40 mm Hg
Gradiente residual tras 0,17 (0,04-0,64) 0,015
angioplastia (< 20 mm Hg)
Angioplastia de Arco 1,41(0,04-33-54) 0,2
Relacion diametro Balon- 1,4 (0,84-4,33) 0,4
Coartacion < 1
Menores de 1 aiio 1,05 (0,7-1,5) 0,1
Patologia cardiaca 1,450 (0,72- 2,93) 0,2
asociada a la coartacion
Coartacion nativa 1,2 (0,9-1,4) 0,08

Se realizé seguimiento con técnicas de imagen (TAC o Resonancia magnética) en el 52% de
los pacientes, alcanzando un tamafio medio de la zona coartada al llegar a la edad adulta de 14,6
mm (8-23), y objetivandose el desarrollo en 2 de ellos de aneurismas a nivel de la zona de
coartacion previamente angioplastiada, con un diametro méximo de 35 mm sin haber precisado en

ninguno de los casos de tratamiento quirtrgico o endovascular por el momento (Figura 42).

Figura 42. Imagenes de TAC de aneurisma de unos 3,5 cm en paciente
sometida a cirugia de Coartacion tipo T-T y posterior angioplastia con balon por
recoartacion.
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D. MORTALIDAD

Se han objetivado un total de 10 fallecimientos (12,9%) a los largo del seguimiento, 9 de
ellos durante el primer afio tras el procedimiento de los cuales 4 dentro de los primeros 30 dias tras
el procedimiento. Se calcula una supervivencia al afio del 90,8% y del 89,1% a 10 afios. Solamente
uno de los casos tuvo relacion directa con el procedimiento de angioplastia que se describe en el

apartado de complicaciones (Figura 40).

Todos los pacientes fallecidos eran portadores de cardiopatias asociadas de mayor gravedad
(hipoplasia izquierda, estenosis de venas pulmonares, estenosis adrtica, estenosis mitral...) siendo
la causa del fallecimiento en 6 de los 10 el shock cardiogénico tras la cirugia necesaria para la

correccion de dicha patologia.

Se relaciona de forma significativa con una menor supervivencia , sobre todo a expensas de
aumento de la mortalidad en el primer afio, el tener que realizar la angioplastia durante el primer
ano de vida (HR 1,52 - IC 95% 1,2- 1,8), presentar patologia cardiaca congénita asociada a la
coartacion (HR 2 - IC 95% 1,5- 2,6), o en haber precisado reintervencion (HR 4,7 - IC 95%
1,1-23,1) sobre todo a expensas de los que precisaron una nueva angioplastia (33,3% de mortalidad

en los que precisaron reangioplastia vs 8,7% en los que no) (Figura 43).
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La supervivencia libre de reintervencion media fue de 23,6+/1,5 afios (IC 95% 20,7-25,6)
siendo del 82,5% al ano, 79,4% a 10 afos y 74,4% a 20 afios. Las mayor necesidad de
reintervencion fue durante primer afio tras la angioplasti  Se objetivd mayor supervivencia libre
de reintervencion en caso del sexo femenino ( 85% vs 80,3% al afio), en pacientes de mas de 10 Kg
(91,5% vs 78,3% al afio) y en pacientes mayores de 1 afio (95,6% respecto a 76,3% al afio) sin
significacion estadisitica y menor en los casos de angioplastia sobre el arco adrtico respecto a
coartaciones a nivel del istmo (65% vs 87% al afno) o en caso de presencia de defectos asociados
respecto a coartaciones aisladas (72,2% vs 94,2% al afio) siendo en este caso las diferencias

estadisiticamente significativas (Figura 44).
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Figura 44. Curvas de Kaplan-Meier de supervivencia libre de reintervencion en pacientes sometidos a angioplastia con
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4.3 IMPLANTE DE STENT EN COARTACION DE AORTA

En esta seccion presentaremos los resultados de los 51 procedimientos de implante de stent
en coartacion de aorta tanto nativa como recoartacion postcirugia, previamente en la seccion 3
(Pacientes, material y métodos) se han descrito las caracterisiticas clinicas y de los procedimiento
de todos los pacientes.

En la primera parte de resultados, detallaremos los resultados inmediatos (A) que incluye la
efectividad, tanto angiografica como hemodinamica del procedimiento, las variables asociadas a

conseguir un resultado efectivo asi como las complicaciones relacionadas con el procedimiento (B).

En la segunda parte detallamos los resultados a medio y largo plazo (C) centrandonos en la
necesidad reintervencion bien de forma percutinea o bien quirurgica asi como las variables
asociadas, en la efectividad del procedimiento a largo plazo en cuanto al control de la tension
arterial, o complicaciones tardias como son el dafio tardio sobre la pared adrtica (aneurismas,

pseudoaneurismas o diseccion adrtica), aortitis o fracturas del stent.

A. RESULTADOS INMEDIATOS:

El implante del stent sobre la coartacion se consiguid en el 100% de los casos,
obteniéndoseresultados hemodinamicos y angiograficos efectivos tanto en el grupo pediatrico como
en el adulto, con una reduccion del gradiente transcoartacion y ganancia de luz aortica a nivel del
segmento coartado que alcanzaron significacion estadistica con respecto a los valores previos al
procedimiento. Las variables angiograficas y hemodinamicas obtenidas se detallan en la tabla 16,
comparando ambas poblaciones solo se obtienen diferencias significativas (l6gicamente mayor en

adultos) en cuanto a los diametros de aorta proximal y distal a la coartacion y en cuanto al didmetro
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del stent. También se precis6 mas predilatacion en adultos debido a que se incluyeron casos de

coartacion con obstruccion completa de aorta.

Tabla 16. Caracterisiticas hemodinamicas y angiograficas de los pacientes sometidos a implante de stent en

Coartacion de aorta

Variables

Diametro Aorta arco (mm)

Didmetro aorta diafragmatica (mm)

Diametro coartacion
Previo procedimiento (mm)

Diametro coartacion tras implante de
stent (mm)

Gradiente aortico previo (invasivo)

Gradiente aortico tras implante de stent
(invasivo)

Diametro stent (mm)

Longitud stent (mm)

Necesidad de mas de 1 stent

Predilatacion

Postdilatacion

Pacientes adultos

20,3+5,3

25,2+6,5

6,5+4,6

21,6 £3,5

42,8 + 20

2,7+£3,7

20,5+4.,8

42,7494

12

13,2 +3,8

15,12+ 4,4

51422

14,6 3,7

33,6+ 14,3

2,8+4,1

15+4,2

38,8 £18,2

12

Pacientes pediatricos
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B. COMPLICACIONES DEL PROCEDIMIENTO:

Se produjeron 2 complicaciones graves en relacion con el procedimiento, ambas en

pacientes adultos:

« El primer caso se trataba de una mujer de 62 afios con recoartacion de aorta intervenida
mediante cirugia de reseccion y anastomosis término-terminal en la juventud y portadora
de protesis aortica mecanica por valvulopatia adrtica congénita. Tras el implante de un
stent desnudo Palmaz P4014, se objetivd perforacion de aorta con el consiguiente
hemotorax masivo, por lo que rapidamente se implanta un stent recubierto CP covered 8Z
34 con lo que se solucion6 la complicacion de forma efectiva. La paciente evoluciond de

forma satisfactoria (Figura 45).

Figura 45. Mujer de 62 afios con Coartacion de aorta intervenida en la infancia mediante reseccion y anastomosis
término-terminal remitida por recordacion de aorta para implante de stent. A. Angiografia en proyeccion oblicua
anterior izquierda que muestra recordacion severa a nivel istmica. B. Implante de stent no cubierto Palmaz 4014
sobre BIB de 18x45 sobre vaina de 14F con infraexpansion central. C. Postdilatacion con balon Mullins 16x30. D.
Angiografia de control con “fuga” de contraste en la zona central por rotura de pared aértica. E,F y G.
Intercambio a vaina 16F e implante de Stent recubierto de ePTFE CP covered 34 8z resolviéndose de forma
efectiva la rotura adrtica.

145



4. Resultados

« El segundo caso se trataba de un paciente de 57 afios con obstruccion completa de aorta
asociado a un gran desarrollo de circulacion colateral asociando un gran aneurisma de la
arteria intercostal. Se procede a la desobstruccion de forma satisfactoria con implante de
un stent recubierto (CP covered 8 zig 45). Sin embargo, a las 48 horas del procedimiento
comienza con hematemesis masiva con shock hipovolémico y fallecimiento. En la
necropsia se objetivd la pérdida del recubrimiento de ePTFE del stent, lo cual habia
dejado el aneurisma intercostal comunicado directamente con la aorta descendente que, al
aumentar su presion tras la resolucion de la coartacion, provoco flujo retrégrado hacia el
propio aneurisma aumentando de forma rapida su tamafio y fisurando el es6fago derivando

en la fistula aorto-esofagica que fue la causa de la hemorragia digestiva (Figura 46).

Figura 46. A y B. Estudio con resonancia magnética se aprecia una gran suplencia colateral, contraste de la
aorta descendente y el aneurisma gigante intercostal. B En fases tardias de la aortografia, se visualiza una gran
colateral que da flujo a la aorta descendente y se contrasta un gran aneurisma intercostal. C, D y F. Imagen de
necropsia donde se observa la pérdida de recubrimiento del stent.
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« A nivel del acceso vascular se produjeron 3 complicaciones (trombosis arteria femoral) aunque
solamente una de ellas que requiriera intervencion quirurgica- Se tratd de una paciente de 19
afos con cierre percutaneo previo de la puncidén femoral con doble Perclose-Proglide ™
(Abbott Vascular, USA) asociado a un Angio-seal ™ (Terumo Europe NV) que produjo
isquemia aguda a las 6 horas del procedimiento, en el contexto de trombosis de arteria femoral

comun que se soluciond de forma quirurgica sin complicaciones posteriores.

C. RESULTADOS A MEDIO-LARGO PLAZO:

Se realiz6 un seguimiento medio de 11,6 + 7,6 afios (0-24,6) al 100% de los pacientes ,
completando un minimo de 1 afio de seguimiento, salvo fallecimiento, con control clinico,

ecocardiografico y por otras técnicas de imagen (TAC o RMN)).

Se preciso reintervencion en 5 de los pacientes (9,8%) a lo largo del seguimiento, con una
media de tiempo entre el procedimiento indice y la reintervencion de 6,9 + 8,7 afios. Todas las

reintervenciones se han producido en el grupo pediatrico y las casus son las siguientes:

« En 2 pacientes se precisé tratamiento quirurgico, procediendo a retirada del stent e

interposicion de conducto protésico, debido a un mismatch entre stent y aorta.

« En 2 pacientes se precis6 implante de un segundo stent, solapado con el previamente
implantado, uno de ellos por recoartacion del extremo distal, y el otro por migracion tardia

del stent a la aorta abdominal.

« El caso mas reciente precis6 unicamente precisé redilatacion del extremo proximal del stent

adaptandolo al tamafio de la aorta durante el crecimiento.

Las variables que se relacionan de forma estadisticamente significativa con la necesidad de

reintervencion, en el andlisis univariante, son la edad pediatrica, el antecedente de angioplastia con
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balon previa, la coartacion a nivel del arco o aorta diafragmadtica, y el implante de stent no
recubierto . Con estas variables, realizamos un analisis multivariante a través de regresion logisitica
con el fin de establecer el grado de asociacion (Hazard ratio) de cada una de ellas con la necesidad

de reintervencion (Zabla 17).

Tabla 17 . Relacion de las distintas variables con el riesgo de reintervencion

HR (Intervalo confianza 95%) @ Significacién estadistica (p)

Edad Pediatrica (<18 9,5 (4-14) 0,006
afos)

Angioplastia con balon 15 (2,5-20) 0,011
previa

Zona de coartacion a

nivel del arco o 10,1 (2,5-14) 0,005
diafragmatica
Implante de stent no 5,1(1,3-7,5) 0,006
recubierto

A lo largo del seguimiento, 14 de los pacientes (27,4%) han precisado otra cirugia o
intervencionismo cardiaco distinto a la coartacion de aorta, 10 de los cuales sobre la valvula aortica
o aorta ascendente (4 precisaron recambio valvular adrtico por protesis adrtica, 3 recambio valvular

y actuacion sobre raiz y aorta ascendente, y 3 de ellos precisaron reparacion valvular).

De los 20 pacientes (39,2%) con hipertension arterial con necesidad de tratamiento
farmacologico antes del tratamiento de la coartacion, se pasa a 12 pacientes (23,5%) tras el implante

de stent siendo esta reduccion estadisiticamente significativa.

Se objetivo a lo largo del seguimiento un caso de endocarditis sobre el stent, resuelto con
tratamiento antibidtico sin precisar reintervencion a dicho nivel. No se han objetivado casos de

fracturas de stent a lo largo del seguimiento.
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D. MORTALIDAD

Se han objetivado 2 fallecimientos (3,9 %) a los largo del seguimiento, ambos en relacion
con el procedimiento, uno de ellos tras una fistula adrto-esofagica con fallecimiento a las 48 horas
del procedimiento (Figura 45) y el otro paciente, que se trataba del procedimiento hibrido
combinado (ampliacion de arco quirargica, implante de stent en coartacion y cierre de
comunicacion interauricular), acabd falleciendo a las 24 horas por shock cardiogénico

postcardiotomia.
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5. DISCUSION
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5.1 ESTENOSIS AORTICA. VALVULOPLASTIA AORTICA

La valvuloplastia adrtica percutdnea actualmente se trata en la mayoria de los centros de la
técnica de eleccion para el tratamiento de la estenosis adrtica severa congénita en la edad pediatrica.
Se introdujo la técnica a finales de los afios 80 y se ha ido extendiendo su uso con el desarrollo de
nuevos materiales y técnicas en el intervencionismo cardioldgico percutaneo (catéteres balon de

menor perfil, introductores de menor calibre, realizacién de sobreestimulacion ventricular...) 53-58,

Con la valvuloplastia con baléon se produce una apertura a nivel de las comisuras que
muchas veces estan fusionadas, siendo normalmente el tipo de valvulas con fusion comisural en las
que el procedimiento es mas efectivo 33-55. En otros casos, en los cuales las valvulas son
severamente displasicas, el procedimiento no es tan efectivo produciéndose incluso en ocasiones

desgarros incontrolados que pueden conllevar insuficiencia valvular residual 64.69,

El principal objetivo de la valvuloplastia es llegar a conseguir la mayor reduccion del
gradiente transvalvular sin causar un dafio importante de la valvula que conlleve insuficiencia
valvular lo que cldsicamente se ha correlacionado con el tamafio del baldn utilizado intentando el lo
posible no superar una relacion balon/anillo de 1. En nuestro centro nos intentamos ceflir a esta
premisa siendo la media de nuestra serie de 0,97. Con el fin de conseguir mayores reducciones de
gradiente hay tendencias Ultimamente de realizar inflados progresivos aumentando el tamafio de los
balones lo que puede penalizar con una mayor insuficiencia adrtica residual tanto por el mayor

tamafo de los balones como por realizar un mayor nimero de inflados.

Normalmente la valvuloplastia percutdnea se trata de un procedimiento de caracter paliativo,
no curativo, permitiendo reducir el grado de obstruccion a nivel del tracto de salida ventricular
izquierdo, lo que facilita el correcto crecimiento de la cavidad ventricular, y asi poder posponer el

recambio valvular aortico hasta llegar a la edad adulta 57-59.

151



5. Discusién

Los principales problemas asociados a la propia técnica, son el desarrollo de insuficiencia
aortica o la necesidad de reintervencion. Comparativamente con la valvulotomia quirtrgica, la
insuficiencia valvular residual es similar, siendo ligeramente penalizada la valvuloplastia con balon
respecto a la necesidad de reintervencion a lo largo del seguimiento. La necesidad de un futuro
recambio valvular es similar con a ambas técnicas, siendo necesario en el 20-25% de los pacientes a

los 20 afios.

Otra controversia es si realizar valvuloplatia percutdnea o valvulotomia quirtrgica en los
pacientes en edad neonatal. Hace varios afios se publicaron algunos estudios favorables a la cirugia,
especialmente en cuanto a la necesidad de reintervencién, aunque se trataban de estudios
retrospectivos sin un claro protocolo en cuanto a la decision de realizar tratamiento percutaneo o
quirtrgico. Este tipo de poblacion neonatal es la que mdas eventos adversos suele tener, tanto a nivel
del acceso vascular como en cuanto al desarrollo de insuficiencia valvular, asi como una mayor
necesidad de reintervencion en la evolucion tanto con una como con otra técnica, por lo que

actualmente el elegir una u otra se basa en la experiencia de cada centro 57.60.65.67,

Las registros con mayor numero de pacientes, publicados sobre valvuloplastia adrtica son

los siguientes:

 Valvuloplasty and angioplasty of Congenital Anomalies Registry 3 publicado por
McCrindle en 1996 con 606 pacientes con un éxito del procedimiento del 83% con una

reduccion de gradiente media de 60 mm de Hg.

« La serie del Boston Children’s Hospital publicada por Brown ¢! en 2010 incluyendo 509
pacientes, con una media de seguimiento de 9,3 afios que muestra una media de
disminucién de gradiente transvalvular de 35 mm Hg, una insuficiencia aortica residual
significativa en el 14%, con necesidad de reintervencion en el 44% (36% nueva

valvuloplastia bien percutdnea o quirurgica y 23% necesidad de recambio valvular
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adrtico). La presencia de un menor gradiente y menor insuficiencia aortica residual, se
asocia con menor necesidad de recambio valvular. Se encontraron supervivencias libres de

recambio valvular aortico a 1,5,10 y 20 afos del 89, 72, 65 y 27% respectivamente.

« La serie de Texas Children’s Hospital publicada por Maskatia 2 en 2011, con un total de
272 pacientes precisando nueva valvuloplastia en el 15%, recambio valvular en el 15% e

insuficiencia aortica significativa en el 31% de los pacientes.

Nuestra serie, aunque no se trata de las mas extensas publicadas, si que presenta uno de los

mayores tiempos de seguimiento y a continuacion analizaremos nuestros resultados.

A. RESULTADOS INMEDIATOS:

Conseguimos un resultado considerado como efectivo (reduccion del gradiente transvalvular
por debajo de 35 mm Hg con insuficiencia adrtica residual menor de grado 1) en el 84,1% de los
casos, lo que es similar a otras series publicadas, que reportan éxitos entre el 71 y 82%. La mayoria
de los procedimientos considerados en las series como no efectivos, se suelen deber al desarrollo de
insuficiencia aortica significativa, En nuestra serie, la presencia de insuficiencia aodrtica
significativa tras el procedimiento (mayor o igual a grado II) fue del 18,2%, similar a los resultados

obtenidos en otros estudios contemporaneos (17-19%) 55.61.62,

Entre las variables asociadas con una valvuloplastia considerada como no efectiva (tanto la
no reduccion de gradiente por debajo de 35 mm de Hg con el desarrollo inmediato de insuficiencia
aortica significativa), las descritas en la literatura son, una mayor edad, historia de valvuloplastia
previa percutdnea o quirdrgica, presencia de insuficiencia valvular significativa previa, un gradiente

transvalvular mayor de 60 mm de Hg, la realizacion de multiples inflados durante el procedimiento,
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o la no realizacion de sobreestimulacion para ganar estabilidad durante los inflados. En nuestra serie
las variables que se asociaron de forma estadisiticamente significativa con la no consecucion de un
resultado efectivo, fueron la presencia de un gradiente transvalvular previo mayor de 50 mm de Hg,
la no realizacién de sobreestimulacion ventricular o realizar mas de 2 inflados con baldn. El
antecedente de valvuloplastia quirdrgica o la utilizacion de balones con diametro mayor de 1 con
respecto al tamafio del anillo, mostraron una tendencia mayor de valvuloplastia no efectiva aunque

no significativa 54-56,

El desarrollo de insuficiencia adrtica significativa postprocedimiento, ocurre en
aproximadamente el 15% de los casos segun los registros, lo que es similar a nuestra serie. Las
variables que en nuestro caso se asociaron de forma significativa fueron, la no realizacion de
sobreestimulacion ventricular (que se traté de la variable con mayor fuerza de asociacidon), el
antecendente de valvuloplastia previa, la realizacion de multiples inflados o una relacion baldén
anillo mayor a 1. Todas estas variables ya han sido descritas como factores asociados en otros
articulos, en cambio otras también descritas, como la edad neonatal o la morfologia bictspide, no

mostraron asociacion estadisitica en nuestra serie 64.65,

B. RESULTADOS A MEDIO-LARGO PLAZO:

Tanto la valvuloplastia adrtica percutdnea como quirdrgica, se suelen tratar de
procedimientos “no curativos” cuyo principal objetivo es el de facilitar el crecimiento del paciente,
reduciendo la sobrecarga ventricular izquierda por el aumento de poscarga y posponer todo lo
posible el recambio valvular aortico. La reestenosis valvular asi como el desarrollo progresivo de
insuficiencia aortica, son relativamente frecuentes después de la valvuloplastia, pudiendo justificar
el actuar de nuevo sobre la valvula tanto mediante revalvuloplastia, percutanea o quirtrgica, como

en forma de recambio valvular.
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Los estudios publicados con seguimiento a largo plazo, describen que la persistencia de
gradiente significativo tras el procedimiento, se trata de un factor de riesgo independiente de peores
resultados, con aumento significativo de la necesidad de reintervencion (tanto revalvuloplastia
como necesidad de recambio valvular) 36-38.63. De nuestra serie 12 pacientes precisaron
reintervencion (revalvuloplastia + recambio valvular) a lo largo del seguimiento (26,7%), siendo 8
pacientes sometidos a revalvuloplastia (17,7%), de los cuales 4 finalmente han precisado finalmente
recambio valvular (Figura 37). De todos los pacientes sometidos a revalvuloplastia, 2 precisaron
una tercera valvuloplastia sin haber necesitado atin recambio valvular, por lo que consideramos que
la revalvuloplastia puede ser considerada como una terapia a tener en cuenta, en el caso de la
estenosis adrtica recurrente para retrasar la futura cirugia, aunque esto pueda conllevar el aumento

progresivo de la insuficiencia valvular.

Encontramos relacion estadisiticamente significativa con gran fuerza de asociacion (HR 8)
entre la necesidad de revalvuloplastia y precisar recambio valvular en el futuro, aunque como
previamente hemos dicho, esto lo permite retrasar hasta la edad adulta en la mayoria de los casos.
En nuestra serie a 20 afios el 77% libres de recambio valvular aortico, en caso de no precisar
revalvuloplastia y solamente el 58% en caso de haberla precisado lo que es estadisiticamente

significativo (p = 0,04).

También hayamos asociacion estadisticamente significativa del gradiente residual mayor a
40 mm Hg con la necesidad de recambio valvular adrtico. Otras variables, que en otras series se han
asociado a mayor necesidad de reintervencion, como la necesidad de valvuloplastia en la edad
neonatal o la presencia de valvula adrtica bictspide, no alcanzaron significacion estadistica en

nuestro caso 56-58,63-65,

155



5. Discusién

C. COMPLICACIONES:

La seguridad del procedimiento de valvuloplastia se ha ido incrementando a lo largo de los
afios con la mejoria de los materiales asi como su disminucion de perfil y calibre. Los efectos
adversos descritos en una de las series mas largas (Registro IMPACT) 229 estan en torno al 15%
siendo mas frecuentes en los pacientes en edad neonatal, debido a su menor tamafio y en ocasiones
peor situacion hemodindmica durante el procedimiento. Normalmente, las complicaciones mas
frecuentes son a nivel del acceso vascular, como son la pérdida de pulso, la estenosis o trombosis
arterial femoral, aunque en ocasiones se puede resolver con manejo conservador mediante
anticoagulacion 57.60 En nuestro caso se produjeron 3 complicaciones vasculares, de las cuales 2 en

neonatos, todas ellas resueltas de forma conservadora.

D. MORTALIDAD:

Segtn las distintas series 56-58.63-65" ]la mortalidad relacionada con el procedimiento los
pacientes con estenosis adrtica no critica estd entre el 2-4% y en pacientes con estenosis critica del
9-14%. Una parte de esta mortalidad se atribuye a lesiones anatomicas que se ha ido
progresivamente mejorando con la mejora de la técnica y material. En nuestra serie, no observado
mortalidad directa con el procedimiento aunque si mortalidad en el primer primer mes de 2% y del
6% al afio siendo todos los pacientes fallecidos portadores de cardiopatias complejas. La presencia
de defectos cardiacos asociados se asocid de forma estadisiticamente significativa con una mayor
mortalidad. Como en otras series se objetivo mayor mortalidad en pacientes varones o en neonatos

aunque sin diferencias significativas.
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5.2 COARTACION DE AORTA
5.2.1 TRATAMIENTO

El tratamiento quirargico sigue siendo de eleccion en las coartaciones nativas, dentro del
primer afio de vida, que es el umbral hasta cuando se pueden llevar a cabo técnicas de reseccion y
anastomosis de forma mas efectiva. En edades més avanzadas, no van a ser posible realizar ésta
técnica de reparacion, siendo habitualmente necesaria interposicion de material protésico.
Actualmente, a partir del afno de vida, el tratamiento de eleccion es el percutaneo, quedando para la
cirugia los casos con anatomia mas compleja, en los que el abordaje percutdneo puede no ser

efectivo.

Ambas técnicas, son igual de eficaces en resolver la obstruccidn, y a largo plazo no se han
encontrado diferencias significativas en eventos clinicos relevantes como el desarrollo de
hipertension arterial, aneurismas o mortalidad. Rodés-Cabau y col.172 compararon la angioplastia
con balon frente a la cirugia en pacientes mayores de un afio de vida, encontrando que ambas
técnicas fueron comparables en cuanto a la resoluciéon de la obstruccion, presentando menor
morbilidad y estancia hospitalaria la angioplastia, aunque con mayor necesidad de reintervencion en
el seguimiento debido a recoartacion.

A continuacidn analizamos las técnicas de tratamiento percutdneo tanto la angioplastia con

balén como el implante de stent que son el motivo de este trabajo.

5.2.2 ANGIOPLASTIA CON BALON

La angioplastia con balon para la coartacion de aorta, es una técnica de muy larga evolucion
(desde los afios 80), cuyo objetivo es producir un dafio controlado (diseccion) a nivel de la intima y

capa media de la aorta, sin afectar a la capa adventicia. La evolucion suele ser al sellado espontaneo
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de la diseccion y a un remodelado positivo, lo que conlleva una ganancia de luz arterial, siendo
especialmente efectivo a nivel de las zonas de sutura quirurgica, que son zonas de retraccion por
fibrosis. Estd considerado como el tratamiento de eleccion en casos de recoartacion de aorta tras
cirugia correctora, sobre todo en el caso de lactantes o poblacion pediatrica por debajo de 20 Kg,
con calibre de aorta por debajo de 8 o 10 mm, donde el implante de stent no se suele plantear de
inicio debido al “mismatch” de tamafio con respecto a la aorta en crecimiento que se va a producir

en el futuro.

También se han reportado casos de angioplastioa con balén en neonatos con coartacion de
aorta nativa, que se presentan en situacion de shock cardiogénico, en los que el riesgo quirurgico se

plantea inasumible, con aceptables resultados 180.

En un metaanalisis que engloba 9 estudios (1 aleatorizado y 8 observacionales) 173 el
gradiente residual fue similar tras la angioplastia con balon o cirugia, y las complicaciones graves a
corto plazo fueron mayores en el caso de la cirugia (38 vs 28%, Odds ratio (OR) 2,7, IC 95%
1,4-5,2). En cambio, a largo plazo el desarrollo de aneurismas (16% vs 1%, OR 0,12, IC 95%
0,04-0,34), asi como la incidencia de recoartacion (13 vs 30%, OR 0,25, IC 95% 0,12-0,54) fueron

mayores con la angioplastia con balon.

Nuestra serie, que es una de las mas extensas y con mayor tiempo de seguimiento, presenta
unos resultados equiparables a otras series publicadas en la literatura. A continuacion realizamos un

analisis mas detallado nuestros resultados:

A. RESULTADOS INMEDIATOS:

En el 89,7 % de los casos se consiguid tras la angioplastia con balén una reduccion del

gradiente residual por debajo de 20 mm de Hg que es lo que consideramos como resultado
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satisfactorio del procedimiento. En algunos estudios multicétricos publicados en los afios 90 174-177
se encontrd relacion inversa entre efectividad del procedimiento y mortalidad a corto plazo, lo que
tenia relacion con el uso de balones de mayor diametro, que podia estar asociado a mayor nimero
de complicaciones, en nuestra serie se cumplié esta premisa aunque sin alcanzar la significacion

estadistica.

En modelos animales se ha objetivado que la dilatacion con balones de diametro menor al
doble del diametro minimo de la coartacion, no tiene apenas beneficio, y en cambio utilizar balones
por encima del triple del didmetro del segmento coartado pueden conllevar el desarrollo de
complicaciones, como son la diseccion de aorta o rotura adrtica. Por todo ello, se ha establecido por
consenso el utilizar balones con un didmetro en torno a 2,5 veces el de la coartacion y 1-1 respecto

al didmetro de la aorta diafragmatica 230,

Se analizaron las distintas variables que podrian estar en relacion con la consecucion de un
mejor resultado hemodindmico, siendo estadisticamente significativo tnicamente la presencia de un
menor gradiente transcoartacion previa a la angioplastia. Otros autores han descrito factores
asociados a peores resultados, como son la angioplastia sobre el arco o la presencia de grandes
segmentos hipoplasicos 178, aunque en nuestro caso no se obtuvieron diferencias estadisticamente
significativas aunque en nuestro centro, a nivel del arco o grandes segemtos hipoplésicos la

indicacion de entrada es quirurgica.

La presencia de un segmento de coartacion circunscrita a una zona de retraccion de tejido en
relacion con la zona de sutura, a nivel del istmo, suele ser el tipo que mas se beneficia de la
angioplastia, especialmente en los lactantes y nifios pequefios, presentando mejores resultados a
largo plazo que en los casos de angioplastia sobre coartacion nativa, incluso pudiendo llegar a ser

un tratamiento definitivo, sin necesidad de nuevas reintervenciones sobre esa zona.
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B. RESULTADOS A LARGO PLAZO:

En todas las series publicadas en relacion a este tema 173-178 se enfatiza en que unos de los
principales limitaciones de esta técnica es la necesidad de reintervencion, con tasas que van desde el
20 al 40%, siendo los factores predictores fundamentalmente el mayor gradiente residual o la menor

edad.

En nuestra serie, con un seguimiento medio de 14,6 afios, encontramos que el 23% de los
pacientes han precisado reintervencion, sobre todo a expensas de la necesidad de nueva angioplastia
con balon, lo que supone el 44,4% de los casos. En ocasiones, sobre todo en neonatos o lactantes de
muy pequefio tamafio, se utilizan balones de menor tamafio, con el fin de evitar complicaciones en
la fase aguda, aunque esto conlleva precisar nuevos procedimiento con balones de mayor tamaiio.

Tod esto va a conllevar un aumento en las tasas de reintervencion.

El dafio intimal y de la capa media es necesario para obtener buen resultado de la
angioplastia, pero la utilizacion de balones de mayor tamafio puede estar asociado con un mayor
nimero de complicaciones intraprocedimiento, algunas potencialmente mortales como pueden
disecciones o la rotura aodrtica. También puede conllevar complicaciones a largo plazo, como la
formacion de aneurismas a nivel de la zona angioplastiada, lo cual se describe hasta en el 5-6% de
los casos, segun las distintas series, siendo mayor la incidencia en el caso del tratamiento de
coartaciones nativas!73-178. En nuestro estudio reportamos 2 casos (2,6%) en los que en el
seguimiento se objetiva aneurisma a nivel de la zona previamente tratada, con diametros menores a

35 mm y haber precisado tratamiento por el momento.

Las variables que conllevan una mayor necesidad de reintervencion en el seguimiento son,
la presencia de un gradiente residual transcoartacion invasivo mayor a 20 mm de Hg, la presencia
de una gradiente mayor a 40 mm de Hg previo al procedimiento o el tratamiento de coartacion

nativa. Otros factores, como el tratamiento sobre el arco aortico, el realizar la angioplastia con una
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relacion diametro de balon/ diametro de aorta diafragmatica menor a 1, edad menor a 1 afio o la
presencia de otros defectos cardiacos asociados, muestran tendencia, aunque no significativa, con

una mayor necesidad de reintervencion.

La supervivencia media libre de reintervencion, en nuestra poblacion, fue de 12,4 + 10,7
afios (82,5% al afio) siendo menor en caso de tratamiento del arco, en el caso de otras anomalias

asociadas, en los varones, pacientes de menor edad o menor peso.

C. COMPLICACIONES Y MORTALIDAD:

La angioplastia con baldn se trata de una técnica segura con mortalidad intraprocedimiento
reportada en otras series en torno al 2-3% 173-178, En la nuestra, la mortalidad global fue del 1,3%
intraprocedimiento, del 5,1% el primer mes y del 11,7% al afio. Hay que destacar que salvo en uno
de los casos en el que se produjo rotura adrtica, en el resto la mortalidad no estuvo asociada con el
procedimiento, sino con los defectos cardiacos asociados con un prondstico de vida muy limitado,
como la hipoplasia de cavidades izquierdas, complejo Shone o estenosis de venas pulmonares. Otras
complicaciones asociadas con el procedimiento pueden ser la trombosis arterial femoral,
especialmente en los pacientes de menor tamafio, que pueden aparecer hasta en el 25% de los casos

pero que se resuelven en su mayoria con tratamiento anticoagulante.

La supervivencia global al afio fue del 90,1% y del 89% a 10 afios, siendo
significativamente menor en pacientes menores de 1 afio (87% afio y 84% a 10 afios vs 100% al afio
y 10 afios en mayores de 1 afio), en menores de 10 Kg, o en caso de haber precisado reintervencion
(83% al ano y 73% a 10 afios vs 93% a 1 y 10 afios si no se precisara reintevencion). La
supervivencia esta especialmente penalizada por los eventos durante el primer afio y los pacientes

de mayor gravedad.
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5.2.3 IMPLANTE DE STENT

El implante de stent es una técnica que conlleva excelentes resultados tanto a corto como a
medio y largo plazo en el tratamiento de la coartacion nativa como la recoartacion. Actualmente, se
trata del tratamiento de eleccion en la poblacion adolescente y adulta, y en la poblacion pediatrica a
partir de 30 Kg, que ya suelen presentar un calibre adecuado de las arterias femorales que permita
utilizar introductores mayores a 7 French. Se han descrito series de implante exitoso de stents en
pacientes menores de 30 Kg pero a expensas de precisar redilataciones, necesarias para adaptarse al

crecimiento 189,191,192,207,210

Comparado con la angioplastia con balon, el implante de stent va a reducir tanto
complicaciones como el dafio sobre la pared aortica o la necesidad de reintervencion por

recoartacion.

En un registro multicéntrico publicado por Forbes 187 con 350 pacientes, comparando
cirugia con angioplastia e implante de stent en coartacion nativa, en pacientes mayores de 10 Kg,
se objetivaron mejores resultados, especialmente en cuanto a complicaciones agudas, que fueron
significativamente menores en el caso del implante de stents, con resultados hemodinamicos a
medio y largo plazo comparables a los de la cirugia y mejorando los de la angioplastia con balon.
Se observdé una discreta tendencia a mayor reintervencién, sobre todo en el contexto de
redilataciones programadas para adaptarse al crecimiento. Hay que tener en cuenta que a partir de
los 6-8 afios es muy complicado el realizar una cirugia que permita la anastomosis término-terminal
siendo preciso la interposicion de material protésico en la mayoria de los casos. Por todo esto, el

implante de stent se trata de una clara alternativa a la cirugia y a la angioplastia en estas edades.

Se han descrito experiencias de implante de stent en coartacion en neonatos o lactantes,

sobre todo con el auge inicial de las plataformas bioabsorbibles, aunque unicamente se debe
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plantear este tipo de tratamiento en caso de situacion critica del paciente, fracaso de otras terapias

como la angioplastia con baldn o cirugia, o pacientes con elevado riesgo quirargico 191.

Una controversia comun entre los intervencionistas es si utilizar stents desnudos o
recubiertos de ePTFE. Aunque el posible dafio de la pared adrtica, con complicaciones graves
asociadas en el caso del implante de stents en muy bajo (0-4%), existe una tendencia a pensar que el
implante de stent recubierto es mas seguro, aunque los datos que nos muestran los estudios a largo
plazo, los stents desnudos muestran excelentes perfiles de seguridad, con complicaciones a nivel de
la pared aortica menores al 2%. El dafo sobre la pared aortica si que es significativamente mayor en
caso de realizar predilatacion con balén, por lo que se debe evitar salvo que sea imprescindible para

poder cruzar el stent, como sucede en los casos de coartacion atrésica.

En el estudio COAST ( The Coartation of the Aorta Stent Trial) 195, que englobo 122
pacientes pediatricos y adultos, de los cuales 105 fueron tratados con stent desnudo y 17 con stent
recubierto dado que presentaban previamente dafio de la pared adrtica, coartaciones atrésicas o por
preferencia del operador, mostré excelentes resultados a largo plazo con el implante de stents
desnudos. S6lamente se produjo un caso de diseccion de aorta subaguda y un 4% de complicaciones
tardias de la pared adrtica (aneurismas y pseudoaneurismas) que precisaron implante de stent

recubierto a lo largo del seguimiento.

En el estudio COAST II (Covered Cheatham-Platinum Stents for Prevention or Treatment of
Aortic Wall Injury Associated with Coarctation of the Aorta Trial) 19 se incluyeron 158 pacientes,
tratados todos ellos con stent recubierto de ePTFE (83 con complicaciones de pared (grupo
tratamiento) y 75 con anatomia de alto riesgo) , consiguiendose sellar completamente el dafio de la

pared, en el 92% de los casos sin presentar otras complicaciones asociadas.

Otro estudio publicado por Sohrabi 201. comparaba de forma aleatorizada ambos tipos de

stent, en coartaciones nativas con un total de 120 pacientes (adolescentes y adultos con edad media
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de 23,6 afios). Con un seguimiento de 31 meses tras el procedimiento, se encontraron diferencias

significativas en cuanto a las tasas de recoartacion o la formacion de psuedoaneurismas.

La evidencia cientifica actual apoya que el uso generalizado de stents desnudos es seguro,
reservandose el uso de los stents recubiertos para casos de complicaciones con los stents desnudos,
0 para pacientes con anatomias de riesgo (calcificacion de la pared aortica, presencia de aneurismas
asociados, tortuosidad, obstruccion completa de aorta, presencia de conductos protésicos, la
presencia de Sindrome de Turner o pacientes con edad mayor a 40 afios) donde su utilizacion va a

reducir de forma significativa la posibilidad de complicaciones, especialmente a nivel de la pared

adrtica 193,194,197-200

Las principales desventajas del stent recubierto respecto al desnudo son:

« Precisa de perfiles mas gruesos (en torno a 12-16 Fr en el caso de CP covered stent)
aunque ya desde hace unos afios existen stents recubiertos con menor perfil como es el
Advanta ® V12 premontado sobre balones de 12, 14 o 16 mm que tiene un perfil en
torno a 8-11Fr puediendo llegar a calibres de 22 mm 208, El stent Begraft ® ,también
premontado, presenta perfiles desde 9 Fr y capacidad de sobreexpansion hasta 20 mm

el de 12y 14 mm 209,

« Posibilidad de oclusion de troncos supraaorticos durante el implante, especialmente la
arteria subclavia izquierda, que puede ser solucionado mediante perforacion del la

cubierta de stent desde la via radial.

En el caso de la poblacion pediatrica, donde la anatomia suele ser menos compleja, se suele
optar de inicio por stents desnudos que presenten un menor perfil y que a su vez tengan capacidad
de sobreexpansion, lo que permita adaptar el tamafio del stent al crecimiento de la aorta. Un tipo de

estrategia recientemente publicada por Bambul Heck P 23! en pacientes pediatricos, consistiendo en
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la dilatacion secuencial que permite adaptar el tamafio del stent de forma progresiva al tamafio de la
aorta. Inicialmente se dilata el stent por debajo de su tamafio nominal, y al cabo de unos meses se
procede a su expansion completa, con lo que se intenta limitar las posibles complicaciones a nivel

de la pared aortica.

También en los ultimos afos se han descrito experiencias con el implante de stents
autoexpandibles de nitinol (aleacion de niquel y titanio) que originariamente habian sido empleados
para el tratamiento de aneurismas de aorta abdominal o disecciones de aorta. Este tipo de stents
poseen una menor fuerza radial que los expandibles con balon, pero presentan resultados

prometedores tanto a corto como a largo plazo 206,

Nuestra serie combina tanto pacientes adultos como pedidtricos en similar proporcion, y
dado que sus caracteristicas en ocasiones son diferentes y no comparable, es por lo que hemos
realizado el andlisis por separado entre ambos grupos poblacionales. A continuacidon analizaremos

nuestros resultados.

A. RESULTADOS INMEDIATOS

El implante del stent se consigui6 en el 100% de los pacientes, evidenciandose reducciones
en el gradiente trasncoartaciéon asi como un aumento del diametro a nivel de la coartacion
estadisticamente significativos, tanto en el grupo de pacientes adultos como en el pediatrico. Esta

tasa de éxito es similar a las presentadas por otras series 182193,

Debido a su asociacion con mayor numero de complicaciones, no se realizo predilatacion de
rutina y unicamente se realizd en los casos de coartacion atrésica (obstruccion completa de aorta),
donde es imprescindible para conseguir el cruce del stent. Este tipo de coartacion es infrecuente y

normalmente se diagnostica en la edad adulta, técnicamente se trata de un prcedimiento mas
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exigente, debido a que es necesario una perforacion, predilatacion progresiva y finalmente
implantar un stent. En este caso se suele optar por stents recubiertos debido a que presentan una
mayor complejidad anatomica. En nuestra serie presentamos 6 pacientes con este tipo de patologia,
una de las mds extensas recientemente publicadas 197 debido a lo infrecuente de esta patologia. Se
trataron unicamente el 50% con stent recubierto, debido a que los 3 primeros casos eran previos a la
aparicion de este tipo de stents. Esta experiencia junto con la de otros centros, ha sido recientemente

publicada en lo que es la serie multicéntrica mas extensa en la literatura 198,

B. COMPLICACIONES

Las complicaciones mas frecuentes suelen ser a nivel del acceso vascular, lo que es
directamente proporcional al calibre de introductor utilizado e inversamente proporcional a la edad

del paciente. En nuestro caso fueron del 6% algo inferiores a lo descrito en otros trabajos.

Tuvimos 2 complicaciones graves, las cuales hemos descrito previamente, que se trataban
de una perforacion aortica tras el implante de stent desnudo, que se pudo resolver de forma
satisfactoria mediante un stent recubierto y la formacion de una fistula aorto-esofagica secundaria a
un gran aneurisma intercostal, no aislado tras el implante del stent. Esta Gltima, se trata de una
complicaciéon muy rara pero con mortalidad elevadisima 197224, Es importante tener en cuenta,
previo al procedimiento, la presencia de extensa circulacion colateral, especialmente en
coartaciones de larga muy evolucién, porque ain con la resolucion de la coartacion , ésto puede
conllevar complicaciones que incluso pueden ser potenciadas tras la resolucion de la propia

coartacion, debido al aumento de la presion arterial en la aorta descendente, como fue nuestro caso.
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C. RESULTADOS A LARGO PLAZO

« Reintervencion: Cinco de los pacientes (9,8%) precisaron reintervencion por recoartacion, todos
ellos en la poblacion pediatrica, lo que es de entender debido a que en estos pacientes muchas
veces el tamafio del stent que se implanta es de calibre menor al de la aorta en la edad adulta. Esta
tasa de recoartacion es consistente con la de otras series publicadas, que estan en torno al 10-15%,

siendo mas frecuente también en pacientes pediatricos o con el uso de stents distintos al CP stent

183-195_

« Hipertension arterial: Otro dato relevante del tratamiento con stent de la coartacion es la
reduccion de la necesidad de tratamieto farmacoldgico para la hipertension arterial, en nuestro
caso cerca del 40% de los pacientes eran hipertensos con necesidad de tratamiento antes del
procedimiento, que a lo largo del seguimiento se redujo hasta el 23,5%. Hay cierta proporcion de
pacientes que no normalizan la tension arterial a pesar de la resolucion de la coartacion, lo que ya
se ha descrito por otros autores 214-220, Es conocido que con el paso del tiempo, progresivamente
el control de la tension arterial va a ser mejor, debido a la adaptacion de los baroreceptores,
aunque la prevalencia va a ser significativamente superior si lo comparamos con la poblacién

general.

o Fracturas de stent: Aunque en algunos trabajos se describen, en nuestra serie no hemos
encontrado ningln caso de fracturas de stent, en otras series se describen hasta en en el 20% a
largo plazo siendo mas frecuentes en el caso del stent Palmaz o en el CP stent. Recientemente se
ha publicado el seguimiento a 5 afios de los estudios COAST y COAST II 232 que describe
fracturas hasta en el 24% de los casos, siendo mas frecuentes en el caso de los stents no
recubiertos y los factores asociados son la edad pediatrica, el sexo masculino o el implante de

stents en coartaciones criticas, lo que puede conllevar que el stent esté sometido a una mayor
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fuerza que con lleve fracturas en el material. La presencia de fracturas supone una mayor

necesidad de reintervencion.

» Dafio sobre la pared adrtica: En el seguimiento a largo plazo no hemos encontrado la

formacion de aneurismas o pseudoaneurismas aorticos en relacion con el stent implantado. En el
el seguimiento a largo plazo de COAST y COAST II 232, se han encontrado en el 6,3% de los
casos. En este reciente estudio no se han encontrado diferencias significativas entre stents
desnudos o recubiertos, algo que si encontraron Butera et al 233, aunque en éste ultimo, el
seguimiento de los stents desnudos era significativamente mayor a los recubiertos, y dado que el
dafio en la pared aortica se describe en el seguimiento a muy largo plazo, la probabilidad de

encontrarlo en los desnudos era mayor.

« Endocarditis: Puede ser responsable de una importante morbilidad en pacientes con coartacion
de aorta. Puede asentar a nivel valvular o a nivel de otras malformaciones intracardiacas. La
endarteritis tipicamente ocurre en el sitio de reparacion o distal al mismo, por el flujo turbulento y
puede resultar en un aneurisma mic6tico.234.235. También se han descrito casos de “stentitis” que
incluso en ocasiones precisa la retirada quirdrgica 236 .En nuestra serie nicamente se ha produjo
en un paciente, y fue resuelta con tratamiento médico sin necesidad de ningun tipo de

intervencionismo ni cirugia y con buena evolucion.

« Accidentes cerebro-vasculares: La hemorragia intracraneal puede ocurrir tardiamente después
de la reparacion de la coartacion de aorta con o sin hipertension arterial asociada, y puede estar en
relacion con la presencia de aneurismas cerebrales en el poligono de Willis. La prevalencia de
aneurismas cerebrales diagnosticados por una técnica de imagen como modo de screening en
pacientes con coartacion de aorta es de aproximadamente el 10%, 5 veces mayor que en la

poblacion general 100-102, Hasta el momento no se ha producido ninglin evento en nuestra serie.
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D. MORTALIDAD

La mortalidad relacionada con el procedimiento fue del 2%, y en el global del 4%. Segun las

registros la mortalidad esta en torno al 0,5-1% normalimente relacionada con otras comorbilidades.
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Los principales hallazgos obtenidos en este trabajo los podemos resumir en los siguientes

puntos:

« En el caso de la yalvuloplastia adrtica percutinea:

» Los resultados son equiparables a los quirtrgicos con ligera tendencia a mayor necesidad de
reintervencion aunque dado su caracter menor invasivo es la técnica de eleccion en la mayor

parte de centros.

« Se deben llevar a cabo el menor nimero posible de inflados, ajustando en todo lo posible el
tamafio del balon al anillo valvular sin excederlo y realizar sobreestimulacion ventricular
siempre que sea posible. Con estas pautas se mejora la eficacia del procedimiento y reducimos
las complicaciones especialmente un desagarro incontrolado de la valvula que conlleve

insuficiencia adrtica significativa.

« Tiene como principal objetivo el posponer todo lo posible el recambio valvular mediante

cirugia. A largo plazo en torno al 40-50% de los pacientes lo habran precisado.

« En el caso de la coartacion de aorta:

« En pacientes menores de 1 afo la indicacion de entrada es quirtirgica intentando realizar cirugia
de reseccion y anastomosis término terminal que es la técnica que parece tener los mejores

resultados a largo plazo.

« La angioplastia con balon es especialmente util en casos de recoartacion por retraccion de la

zona de sutura previa que tiene como objetivo la ruptura controlada de la zona de fibrosis.
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« La efectividad de la angioplastia es mayor en caso localizacidn istmica con respecto al arco y
también es mayor en caso de recoartacion tras cirugia previa con respecto a los casos en

coartacion nativa.

« La angioplastia en casos de coartacion nativa puede ser una opciéon en neonatos y lactantes en

caso de elevado riesgo quirurgico o situacion de gran inestabilidad hemodinamica.

« A la hora del procedimiento para intentar minimizar las complicaciones sobre la pared aodrtica,
se debe de tratar de no excender en mas de 3 veces con el balon el didmetro minimo coartado e
intentar ajustar al calibre de la aorta diafragmatica. En caso de arco hipoplasico no exceder el

con el balon el propio diametro del arco.

« A partir de los 25-30 Kg de peso tanto en coartaciones nativas como en recoartaciones se suele
optar por el implante de stent debido a sus mejores resultados a largo plazo con tasas de

reintervencion claramente inferiores respecto a la angioplastia con balon.

« En el caso de la poblaciéon pediatrica que va a ser sometida a implante de stent es importante
decidir por stents con capacidad de sobreexpansién que se pueda adaptar al tamaiio de la aorta

una vez alcanzada la edad adulta.

« En cuanto al tipo de stent a implantar, de entrada, especialmente en la poblacion pediatrica o
pacientes jovenes, se suele optar por stent desnudo excepto en casos con determinados factores
de riesgo (edad mayor de 40 afios, tortuosidad o calcificacion, aneurisma o gran circulacion
colateral asociada, coartacion atrésica o Sindrome de Turner) donde de entrada se elige un stent

recubierto de ePTFE con el fin de prevenir complicaciones.

« Con el tratamiento de la coartacion de aorta se mejora el control de la hipertension arterial
aunque a largo plazo contintia siendo muy prevalente a largo de la evolucién siendo mayor

cuanto mas tarde se ha tratado la coartacion.
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Las principales conclusiones que podemos extraer de este trabajo son:

« Los procedimientos intervencionistas sobre el tracto de salida de ventriculo izquierdo
(valvuloplastia adrtica) y las aortopatias (angioplastia e implante de stent en coartacion de aorta)
se tratan de procedimientos seguros en manos expertas. Presentan un bajo indice de
complicaciones, que fundamentalmente son a nivel del acceso vascular, siendo mas frecuentes en

la poblacion neonatal y pediatrica y directamente proporcionales a las comorbilidades asociadas.

« A largo plazo, algunos de estos procedimientos (especialmente la valvuloplastia aortica y la
angioplastia con baldn en coartacion de aorta) no son una solucidon definitiva, siendo su principal
objetivo el de ganar tiempo y facilitar el crecimiento de los pacientes con vistas a permitir

tratamientos mas definitivos en el futuro.

« Todo este tipo de cardiopatias congénitas precisan de un seguimiento de por vida en centros
especializados, realizando control clinico y con pruebas de imagen periodicas, debido a que

pueden presentar complicaciones a largo plazo.

« Con los avances en el material y técnicas en cardiologia intervencionista, cada vez son mas los
procedimientos que se pueden llevar a cabo de forma percutanea sustituyendo en algunos casos a

la cirugia en muchas de las cardiopatias congénitas.
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8. Limitaciones

Las principales limitraciones de nuestro trabajo son:

Caracter retrospectivo

Muestras poblacionales no controladas incluyendi poblaciéon pediatrica y adulta

Periodo grande de tiempo entre los primeros y ultimos pacientes incluidos que ha podido

conllevar cambios en cuanto a las indicaciones, la técnica y material.

Ausencia de un seguimiento estandarizado y protocolizado

A pesar de estas limitaciones, si podemos extraer ciertas conclusiones asi como ver como ha
ido evolucionando el tratamiento de estas patologias, y analizar nuestros propios resultados a lo
largo de todos estos afios, y su comparativa con los de otros centros de referencia y principales

series publicadas. El conocer nuestros resultados es basico para continuar mejorandoen el futuro.
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RESUMEN

Introduccion y objetivos: El stent es un tratamiento eficaz en la coartacion y la recoartacién. Sin embargo,
en jovenes y adultos pueden ocurrir rotura de pared y diseccion de aorta y, en el seguimiento,
aneurismas. Con el fin de reducir estas complicaciones, implantamos el stent recubierto mayoritaria-
mente de manera electiva.

Meétodos: Desde 2005 realizamos el procedimiento en 17 pacientes (2 adolescentes y 15 adultos) acceso
femoral, 16 de manera electiva y en 1 como rescate. Seguimos técnica de Mullins con implantacién de
stent recubierto de NuMED®.

Resultados: Buena aposicion del stent en 17 casos, con acampanamiento distal en 8. Reduccion del
gradiente de 40+ 16 a 2 + 2 mmHg (p < 0,001) y aumento del didmetro de luz de 4+2 a 19 +3 mm
(p < 0,001). Se comentan dos casos excepcionales: uno con rotura que se trato de rescate con stent en el stent,
y otro con obstruccion total y aneurisma intercostal que present6 una evolucion fatal, pues murio a las 48 h
del procedimiento (se muestra la necropsia). El seguimiento clinico fue de 4 afios, con estudio con
ecocardiograma Doppler, y en 13 de los pacientes con otra técnica de imagen, todos ellos con buena
evolucion.

Conclusiones: El stent recubierto es un tratamiento eficaz en la coartacién y la recoartacion del joven y el
adulto, de eleccion en los casos con anatomia compleja, y es necesario como dispositivo de rescate en los
casos de stent no recubierto.

© 2012 Sociedad Espaiiola de Cardiologia. Publicado por Elsevier Espaiia, S.L. Todos los derechos reservados.

Elective Implantation of Covered Stents for Coarctation and Recoarctation in
Adolescents and Adults

ABSTRACT

Introduction and objectives: Stent implantation is an effective therapy for aortic coarctation and
recoarctation. However, in adolescents and adults, aortic wall rupture and dissection can occur, as well
as aneurysms during follow-up. In order to reduce these complications, we electively implant covered
stents.

Methods: Since 2005, we have performed the procedure using femoral access in 17 patients
(2 adolescents and 15 adults), 16 electively and 1 as a rescue procedure. We used the Mullins
technique in all cases, implanting a NuMED® covered stent.

Results: Good stent apposition was achieved in all 17 procedures; 8 patients required a distal flare.
Gradient was reduced from 40 (16) mmHg to 2 (2) mmHg (P<.001) and lumen diameter increased from
4(2)mmto 19 (3)mm (P<.001). Two exceptional cases are discussed: one patient with aortic wall rupture
who underwent a rescue procedure using a stent within a covered stent and another patient with total
obstruction and intercostal aneurysm in whom the outcome was fatal at 48 h postprocedure (autopsy is
shown). Four-year clinical follow-up included Doppler echocardiography; an additional imaging technique
was required in 13 patients. All patients recovered well and there were no complications.

Conclusions: Covered stents are effective in treating coarctation and recoarctation in adolescents and
adults, are the treatment of choice in patients with complex anatomy, and must be available in the
operating room as a rescue device when implanting a conventional stent.

Full English text available from: www.revespcardiol.org/en
© 2012 Sociedad Espafiola de Cardiologia. Published by Elsevier Espafia, S.L. All rights reserved.

* Autor para correspondencia: Seccién de Hemodindmica, Servicio de Cardiologia, Hospital de Cruces, Pl. de Cruces s/n, 48903 Barakaldo, Vizcaya, Espaiia.
Correo electronico: blancomata@yahoo.es (R. Blanco).

0300-8932/$ - see front matter © 2012 Sociedad Espaiiola de Cardiologia. Publicado por Elsevier Espaiia, S.L. Todos los derechos reservados.
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Abreviaturas

SR: stent recubierto

INTRODUCCION

El tratamiento con stent en la coartacion nativa y la recoartacion
es una alternativa a la cirugia clasica en el nifio mayor, el
adolescente y el adulto’ 2. Sin embargo, en coartaciones complejas,
muy graves, tortuosas o excéntricas y en pacientes jovenes y
adultos, que con frecuencia presentan degeneracion quistica de la
media y desestructuracion de la pared adrtica, pueden producirse
complicaciones como aneurisma, seudoaneurisma, diseccion y la
temida rotura de aorta, que puede ser fatal con muerte inmediata
del paciente, tanto tras la angioplastia convencional como en
la implantacién de stent3-16,

Con el fin de reducir estas complicaciones y después de haber
vivido un caso de rotura aortica, que se expone, para pacientes con
coartacién y recoartacion a partir de la juventud, decidimos
implantar de manera electiva el stent recubierto (SR) de politetra-
fluoroetileno expandido (ePTFE) de la casa comercial NuMED®
(Hopkinton, Nueva York, Estados Unidos), que va montado sobre
balén y protege la pared vascular en su expansion®!>-1°,

METODOS

Desde noviembre de 2005 a enero de 2012, resolvimos 17 casos
(2 adolescentes y 15 adultos) de coartacion y recoartacion
mediante implante de un SR de ePTFE.

Este SR de NuMED® esta fabricado en aleacién del 90% de
platinoy el 10% de iridio tratado con calor, que se distribuye en filas
soldadas por laser, con un patron en zigzag, y con proteccion de oro
en los puntos de soldadura®!>8, El niimero de zigzag de cada fila
puede variar y ello afecta a la fuerza radial, su didmetro de
expansion y su acortamiento porcentual; mientras tanto, el
ntimero de filas determina la longitud previa a la expansion.

Documento descargado de http://www.revespcardiol.org el 11/04/2018. Copia para uso personal, se prohibe la transmision de este documento por cualquier medio o formato.
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El SR de 8 zigzag para la coartacion va cubierto de un tejido de
PTFE que se expande con el stent y protege el tejido vascular. La
longitud del stent va de 16 a 45 mm, se expande hasta 24 mm y
puede alcanzar hasta 28 mm. Para estos diametros maximos, el
acortamiento va del 33 al 40% de su longitud total.

Con anestesia general y anticoagulacién con heparina sddica,
los primeros 2 casos se realizaron por diseccion quirdrgica de la
arteria femoral y los demds, con implantacion previa del ProStar XL
10 Fr (Abbot Vascular Devices; Redwood City, California, Estados
Unidos). Para el control angiografico, utilizamos acceso por la
arteria radial hasta el arco. Se midi6 el didmetro de la aorta previo,
posterior y en el punto de coartacion, asi como la longitud del
segmento.

Paralaexpansiondel stent, empleamos balones Z-Med (NuMED™)
0 BIB Balloon (NuMED®) de didmetro similar a la aorta previaa la
coartacion o en la porcion terminal del arco para luego, si fuera
preciso, redilatar y acampanar el stent mediante un segundo
balén de mayor didmetro (tabla 1). Segiin los didmetros de balén
necesarios, accedimos con vainas de Mullins de 12-16 Fr y
expandimos los stents mediante la técnica de Mullins, es decir,
retirando la vaina y exponiendo el stent en la porcion media de la
coartacion.

En casos de obstruccién completa, realizamos perforacion
desde la porcion superior con guias de desobstruccion coronaria
tipo Hi-Torque Cross-It 200 o Asahi Confianza (Abbot), para luego
capturar con un lazo de Amplatz GooseNeck™ (ev3 Inc.;
Plymouth, Minnesota, Estados Unidos) en la porcion distal y
establecer un rail arterial radial-femoral como ya se ha
descrito®?°,

El montaje del stent en el balon se debe realizar con irrigacion
continua de suero fisiolégico, realizando movimientos rotatorios
sobre el balon bien plegado. Este conjunto se introduce en
el cargador, también con irrigacion y rotacion, y una vez dentro del
cargador, este se introduce en la vaina de Mullins liberando la
valvula.

Una vez realizado el procedimiento, los pacientes fueron
controlados en la unidad coronaria, donde se inicid la anti-
agregacion plaquetaria durante 6 meses. Se administr6, ademas,
cefuroxima en tres dosis intravenosas de 1,5 g como profilaxis
antibidtica.

Tabla 1
Caracteristicas clinicas de los pacientes (media de edad, 35,0+ 15,2 afios)
Caso  Fecha Edad (afios) ~ Sexo  Diagndstico ~ Comorbilidades Tratamiento Clase funcional NYHA  Indicacion
1 11-2005 57 \ CoAN HTA, VAoB, 1Ao grave, colaterales Lisinopril, amlodipino 1 Electivo
2 12-2005 62 M ReCoA(tt) HTA, EAo grave Bisoprolol I Rescate
3 10-2006 29 \' CoAN VAoB, ectasia AoA - I Electivo
4 10-2006 47 \ ReCoA(tt) VAoB, Ao grave - I Electivo
5 5-2007 42 M CoAN - - 1 Electivo
6 6-2008 23 M CoAN HTA Enalapril 1 Electivo
7 2-2009 33 \ ReCoA(tt) HTA Losartan, doxazosina I Electivo
8 6-2009 38 \ ReCoA(tt) HTA Lisinopril I Electivo
9 6-2009 14 \Y% ReCoA(tt) HTA, CIV Lisinopril I Electivo
10 7-2009 19 M CoAN - - I Electivo
1 9-2009 26 % CoAN VAoB - I Electivo
12 10-2009 65 \ CoAN VAoB, EAo grave - I Electivo
13 1-2010 16 Y% ReCoA(tt) VAoB - I Electivo
14 2-2010 35 \ CoAN HTA Enalapril I Electivo
15 9-2010 43 \ CoAN HTA Bisoprolol I Electivo
16 10-2011 30 \ CoAN HTA Bisoprolol I Electivo
17 1-2012 30 \Y ReCoA VAoB - I Electivo

AoA: aorta ascendente; CIV: comunicacion interventricular; COAN: coartacién de aorta nativa; EAo: estenosis aortica; HTA: hipertension arterial; [Ao: insuficiencia adrtica;
M: mujer; NYHA: New York Heart Association; ReCoA(tt): recoartacién de aorta con anastomosis terminoterminal previa; V: varon; VAoB: valvula adrtica bictispide.
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Tabla 2
Caracteristicas del procedimiento
Caso Gradiente (mmHg), Diametro de luz (mm), Stent Vainas (Fr) Balon 1 Balon 2 Cierre
antes/después antes/después
1 70/0 0/20 NuMED 45/8z 14 Z-Med 20 BALT 25 Quirtirgico
2 60/6 4/20 NuMED 34/8z, PS4D-14XL 14+16 BIB 18 BALT 20 Quirtirgico
3 30/0 6/17 NuMED 34/8z 14 BIB 18 - ProStar
4 25/3 10/27 NuMED 45/8z 14 Z-Med 28 - ProStar
5 60/0 424 NuMED 45/8z 14 Z-Med 24 - ProStar
6 50/6 5/13 NuMED 39/8z 12 BIB 14 - ProStar
7 40/10 3/22 NuMED 39/8z 14 Z-Med 22 BALT 28 ProStar
8 30/3 2(14 NuMED 45/8z 12 Maxi LD 15 - ProStar
9 32/0 4/23 NuMED 45/8z 14 BIB 24 - ProStar
10 46/4 5/18 NuMED 39/8z 14 Z-Med 18 - ProStar
11 30/0 6/14 NuMED 45/8z 14 Z-Med 20 - ProStar
12 18/0 3/24 NuMED 45/8z 14 BIB 24 BALT 28 ProStar
13 30/2 6/19 NuMED 45/8z 14 Z-Med 20 - ProStar
14 70/0 1/20 NuMED 45/8z 14 BIB 20 BALT 25 ProStar
15 40/2 6/20 NuMED 45/8z 14 BIB 20 BALT 28 ProStar
16 50/3 0/18 NuMED 45/8z 14 BIB 18 BALT 22 ProStar
17 40/4 10/22 NuMED 45/8z 14 BIB 22 BALT 25 ProStar
Medias 40,5+16,7/25+29 43+29/19,1+34 405+4,0 13,0+0,7 194435 222+24

Las variables cualitativas se han descrito mediante distribu-
ciones de frecuencia y porcentaje y las variables cuantitativas,
mediante media + desviacion tipica. La comparacion de dos varia-
bles continuas de antes y después se ha realizado mediante la prueba
no parameétrica de Wilcoxon, puesto que el tamafio de la muestra era
pequefio. Para estudiar la correlacion entre diametro de balon y
didmetro de la aorta previo a la coartacién, se ha utilizado la
correlacion de Spearman. Se considerd significativo p < 0,05. Se
utilizd el software estadistico SPSS v. 19.0.

RESULTADOS

Como ya hemos referido, en 7 afos realizamos 17 procedi-
mientos mediante SR en 13 varones y 4 mujeres, con una media de
edad de 35 + 15 (14-65) afios. En 7 casos tenian asociada vlvula
aértica bicaspidey en 1 caso, comunicacion interventricular muscular
pequeiia (caso 9, tabla 1); 5 casos tenian pendiente cirugia cardiacaen
un segundo tiempo: 2 por insuficiencia atrtica, 2 por estenosis y 1 por
ectasia de la aorta ascendente; 9 pacientes se encontraban en
tratamiento por hipertension arterial y 15 estaban en clase funcional I
de la New York Heart Association (NYHA), 1 estaba en NYHA Il y 1 en
NYHA III (tabla 1).

En 11 casos la coartacion era nativa y en 6, recoartacion, que era
secundaria a cirugia terminoterminal en 5 y a cirugia con parche de
ampliacién en 1. En 16 casos el SR se implantd de manera electivay
en 1 caso, en situacion extrema por rotura de la aorta tras la
expansion de un stent convencional'! (caso 2, tablas 1y 2).
La longitud del SR fue de 40 + 4 mm montado sobre balones con
diametro de 19 + 3 mm, con buena correlacion con el diametro de
aorta previo a la coartacion de 18 + 4 mm. En 8 casos se redilatd la
porcion distal con un baléon de mayor didmetro (25 + 3 mm).
La implantacion fue directa, salvo en los casos con obstruccién
completa o estenosis muy intensa, en los cuales, ademas de la técnica
especial referida, realizamos dilatacion previa con balones de
8-10 mm de diametro (casos 1y 16; tablas 1y 2).

Tras el procedimiento observamos una reduccion del gradiente
de 40 + 16 a2 + 2 mmHg (p < 0,001) y un aumento del didmetro de
la luz de 4+2 a 19+3 mm (p <0,001). Finalmente, se realizo
aortografia y después el cierre quirtirgico o con el ProStar XL de la

arteriotomia femoral. No hubo complicaciones locales, salvo en el
caso 12, que presentd un hematoma que se resolvié espontinea-
mente. No fue preciso intervencionismo con stent a nivel femoroiliaco
en ningdn caso.

De la serie, debemos destacar dos casos excepcionales:

e Elcaso 1 era un varén de 57 afios con insuficiencia adrtica grave y
disnea en NYHA III, y se decidi6 intervencionismo percutaneo
previo a la cirugia. Tenia una gran suplencia colateral con
obstruccion completa de la aorta y un aneurisma intercostal
gigante posterior a la coartacion (fig. 1). Se desobstruyo la aorta
con la técnica referida y se implant6 un SR con el fin de excluir el
aneurisma. El resultado final fue muy bueno, con desaparicion
del gradiente y gran aumento de la luz. Realizamos también
una redilatacién para obtener una buena aposicion distal, y en
la inyeccion final se visualizaba muy tenuemente el aneurisma
(fig. 2). La evolucion fue tragica. Dos dias después el paciente
sufrié una hematemesis masiva y murio. La necropsia mostro la
coartacion bien resuelta y el stent sin su recubrimiento, dejando
el aneurisma comunicado con una aorta descendente. Conside-
ramos que el gran aumento de presion tras la coartacion, de
70 a 150 mmHg de presion arterial sistolica, resultd en un flujo
retrogrado de alta presion en el aneurisma que lleg6 a fisurar en
las horas siguientes la impronta del aneurisma en el esofago, con
una hemorragia digestiva fatal (fig. 3).

El caso 2 era una mujer con recoartacién de larga evolucion a la
que se implantd un stent convencional de Palmaz; presentd
subexpansion medial, y se redilat con un balén de Mullins de
alta presion. Se produjo una rotura de aorta con hemorragia
toracica masiva. Debido a ello, sufri hipotension, bradicardia
extrema y parada cardiaca; rapidamente se implant6 un SR en el
stent y se pudo recuperar a la paciente (fig. 4). Después se realizd
evacuacion del hemotorax con un tubo de drenaje, y la evolucion
fue favorable.

El seguimiento de 4 + 2,5 afios fue por clinica y estudio con
ecocardiograma Doppler. Se objetivo en todos los casos la persistencia
del buen resultado inicial, sin datos de reobstruccion alguna. Los
pacientes 2, 3, 4 y 12 fueron operados entre los 4 y los 8 meses de
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Figura 1. Estudio con resonancia magnetica del caso 1. A: el estudio con gadolinio muestra la obstruccién completa de la aorta. B: en fases tardias se aprecia una gran
suplencia colateral, contraste de la aorta descendente y el aneurisma gigante intercostal.

Figura 2. Coartacion con obstruccion completa y aneurisma gigante intercostal (caso 1). A: aortografia en el arco, que muestra la obstruccion completa de la aorta
con el lazo posicionado. B: en fases tardias de la aortografia y en proyeccion oblicua anterior izquierda de 40°, se visualiza una gran colateral (flechas) que da flujo a
la aorta descendente y se contrasta un gran aneurisma intercostal (cabezas de flecha). C: perforacién con guia Crossit 300 y entrada en el lazo de GooseNeck™. D:
captura de la gufa por el lazo y extraccion estableciendo rail radiofemoral. E: dilatacién con balon coronario Maverick de 2 x 20 mm. F: inversion del circuito y
posicionamiento de la guia 0,035 y dilatacion con balon de Balt de 8 x 20 mm. G: posicionamiento del stent recubierto. H: expansion. I: resultado con buena
aposicion del stent a la pared.
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Figura 3. Necropsia del caso 1. A: vista de la aorta en su porcion istmica. B y C: apertura de la aorta y visualizacién del stent desnudo, sin la cubierta de
politetrafluoroetileno. D: extraido el stent, se visualiza el punto de coartacién obstructivo (c), el orificio de la subclavia izquierda (s) y los orificios de las arterias
intercostales (i), la de mayor tamafio en relacion con el aneurisma. E: la pinza muestra el orificio intercostal. F: apertura del orificio que muestra el aneurisma (*).
G: apertura del aneurisma, que mide 7 cm. H: es6fago con zona de inflamacion crénica por la impronta del aneurisma; la flecha sefiala una solucion de continuidad

que comunica con el aneurisma, comprobado durante la necropsia.

nuestro procedimiento. Se implantaron dos valvulas mecanicas, una
bioldgica y una sustitucion de aorta ascendente por un tubo de
dacron. Todos ellos evolucionaron favorablemente. El paciente con
comunicacién interventricular muscular pequefia no preciso cierre
del defecto.

A 13 de estos pacientes se les realizd estudio de imagen, sin
observarse aneurismas, disecciones y/o procesos obstructivos. En
5 pacientes fue posible reducir la medicacién para la hipertension y
en 2 no se pudo suspenderla.

DISCUSION

Nuestra serie de 17 casos (incluido el stent en el stent referido en
el caso 2), con implantacion consecutiva de SR de ePTFE en la
coartacion y recoartacion de 2 adolescentes y 15 adultos, es una

serie realizada en 7 afios comparable con otras publicadas'®'°. Los
resultados inmediatos son muy buenos y similares a los obtenidos
con el stent convencional®.

Elinterés de la serie se centra en la eleccion de SR para todos los
casos consecutivos a partir de la juventud, sobre todo en el intento
de reducir complicaciones graves. Se debe subrayar que la pared de
la aorta adyacente a la coartacion presenta desestructuracion por
necrosis quistica de la media y que con la edad se depositan
polisacaridos y se fracturan las fibras elasticas de la media, con
fibrosis y proliferacion de colageno que debilitan su estructura'?14,

Aunque la incidencia de aneurismas es mayor en los casos de
coartacién hipoplasica del nifio?!, esta complicacion ocurre
también tras el stent convencional en el adulto, con cifras proximas
al 5%48182223 13 posibilidad de rotura de estos aneurismas en el
seguimiento no es despreciable y su intervencion supone una
cirugia de riesgo elevado®*?>.
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Figura 4. Rotura de aorta, caso 2. A: aortografia que muestra la gran recoartacion. B: subexpansion del stent de Palmaz. C: posdilatacion a 9 atm con el balon
de Mullins. D: rotura de la aorta y fuga de contraste al térax (flecha). E: stent recubierto en el stent previo a la expansion. F: expansion del stent recubierto en el stent.

G: sellado completo de la rotura adrtica.

Otra complicacion grave en el intervencionismo sobre la aorta
es la rotura, que es infrecuente, aunque se cree que también se
declara poco™'"1316, a situacién, como en nuestro caso'’, es
dramatica, y se produce el fallecimiento en la sala en la mitad de los
casos referidos. En el nuestro, al ser una recoartacién de larga
evolucion, preparamos el SR y todo el material necesario para
poder implantarlo en el stent de manera rapida y salvadora. En este
caso lo utilizamos como dispositivo de rescate, y en el resto de la
serie la indicacion fue electiva y de primera intencion.

El mecanismo del tratamiento con stent en la aorta implica un
dafio controlado de la pared enferma, con remodelado agudo del
vaso. Se trata de un andamiaje con lesion de pared seguida de
cicatrizacién, que en la mayoria de los pacientes es favorable, sin
producirse aneurismas, disecciones y/o reestenosis. Sin embargo,
en la coartacion desfavorable y compleja, la posibilidad de dafio
incontrolado es mayor y se producen complicaciones agudas y
tardias.

Por ello, la incidencia de rotura, diseccion y aneurismas de aorta
en la implantacion del stent convencional es mayor, sin duda, en:

o Los adultos con aorta poco distensible antes y después de la
coartacion, donde hay facilidad tanto para la rotura como para
la diseccién'4,

o Los casos con obstruccion completa (mal llamada atresia) donde
se produce una enorme ganancia de luz y puede condicionar un
dafio de pared significativo'®"”,

o Los casos con coartacion distorsionada/angulada por la desi-
gualdad de fuerzas en la expansion del stent!®.

o Los casos con mayor degeneracion de la pared donde aparece
calcificacién'.

o Larecoartacion del adulto de larga evolucion, como nuestro caso
2, especialmente secundarios a cirugia terminoterminal, en
que se produce una cicatriz circunferencial inexpandible que
hace necesario balén de alta presion y al expandirse el stent
puede romper la aorta'?13:1416,

« En los casos con aneurisma previo nativo, posquirirgico o tras
intervencion percutanea.

El SR presenta, por lo tanto, ventajas innegables, y ofrece sobre
todo mayor seguridad; sin embargo, también muestra ciertas
desventajas con respecto al stent convencional:

o Precisa de unas arterias femorales adecuadas para unas vainas
mas gruesas, de 12-16 Fr, y la utilizacion de estas vainas supone
mayor riesgo de hemorragia. Por ello es importante tener un
adecuado manejo del ProStar XL. Para pacientes mas jovenes con
dificultad de acceso por su tamafio, se ha sefialado la posibilidad
de implantar un stent de menor perfil, de 8-11 Fr, como el
Advanta™ V12 Covered Stent (Atrium Medical; Hudson, New
Hampshire, Estados Unidos), que viene premontado en balones
con didmetro de 12, 14 y 16 mm y puede expandirse hasta
22 mm?®, Bruckheimer et al desarrollaron una forma ingeniosa de
implantacion de stent y describieron 9 casos de implantacion con
un balon de menor tamafio para, en un segundo paso o un segundo
procedimiento, redilatar al diametro referido, disminuyendo
netamente el grosor del catéter; quizd esta técnica puede
incrementar el niimero de deslizamientos y de embolizaciones®”.
Conel SR se plantea también la posibilidad de obstruccion de una
rama adrtica importante, como cardtida, subclavia, etc. Parece
que la obstruccion de la subclavia izquierda se tolera bien,
aunque ocasionalmente se ha precisado de un puente carotido-
subclavio. Para evitar la isquemia en la extremidad superior
derecha, Tsai et al?® describieron la perforacién del stent desde la
via radial-subclavia con eficaces perforacion y dilatacion de la
malla. Recientemente, en caso de que la subclavia esté muy
proxima a la coartacién, Lampropoulos et al®® describieron la
técnica de doble guia y kissing.

Nos parece obligado comentar el caso 1 con el fin de que se
conozca esta complicacion fatal y no se repita. Demuestra la
importancia del manejo técnico y la dificultad que puede existirenel
paso del SR montado en el balon desde la canula a la vaina; esta
transicion no sera precisa en el proximo implante, que tiene
caracteristicas similares a la valvula pulmonar percutanea Melody®
(Medtronic; Minneapolis, Minnesota, Estados Unidos)>C.

Los aneurismas intercostales son una entidad bien conocida que
ocurre en la coartacion con una incidencia de un 3-10%132 y
pueden ser verdaderos®® o falsos®*. Se forman por la debilidad
referida de la capa media arterial junto con el hiperaflujo colateral,
y muchas veces se los considera erréneamente aneurismas de
la pared aortica. En si mismos suponen un riesgo afiadido a la
intervencién quirtirgica de la coartacion®-37,

10
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Por la literatura médica revisada, creemos que este es el
primer caso de intervencionismo con SR sobre un caso con
obstrucciéon completa y aneurisma intercostal gigante que tuvo
evolucion catastréfica y muerte.

Limitaciones

Las limitaciones de este trabajo son, fundamentalmente, que se
trata de un estudio retrospectivo observacional y sin grupo
comparativo de tratamiento con stent convencional. Aunque
clinicamente se han seguido todos los casos, no a todos ellos se
hizo estudio de imagen en el seguimiento, por lo que no podemos
definir con seguridad laincidencia de posibles aneurismas. En ningiin
caso el fallecimiento de nuestro caso 1 por un problema técnico
desvirtda el interés y la seguridad que puede proporcionar el SR.

CONCLUSIONES

El SR de ePTFE es eficaz en el tratamiento de la coartacion y la
recoartacion del adulto. Lo consideramos de eleccion en los casos
de riesgo, con obstruccion completa o muy intensa, aorta
distorsionada, angulada o calcificada, recoartacion de larga
evolucion y cuando se asocie a formaciones aneurismaticas.

El SR de ePTFE debe estar presente en la sala como dispositivo de
rescate cuando se implanta un stent convencional; puede ser
salvador de una complicacion aguda, como la rotura y/o diseccion de
aorta.
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@ CrossMark

Percutaneous Stent Placement to Treat Coarctation of Aorta Due
to Atresia in Adult Patients

Tratamiento percutaneo con stent de la
coartacion atrésica de aorta en el adulto

Sr. Editor:

La coartacién de aorta (CoA) representa entre el 7y el 10% de las
cardiopatias congénitas. En esta carta hacemos referencia a un tipo

especial y muy poco frecuente (1-5% de todas las coartaciones), la
obstruccion completa de aorta, en la cual hay ausencia total de flujo
distal, pero con continuidad luminal entre aorta ascendente y
descendente que se diferencia de la interrupcion de arco, en la cual
no existe dicha continuidad. Normalmente se tratan de casos de
CoA de larga evolucion no tratadas, que evolucionan a obstruccién
completa (distal al origen de la subclavia izquierda)'~>.

El diagndstico de esta patologia suele establecerse en el
contexto de estudio de hipertension arterial, accidente cerebro-
vascular o insuficiencia cardiaca. Desde el punto de vista
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Caracteristicas clinicas, técnicas, tipo de stent y seguimiento
Caso  Fecha Edad Sexo  Patologia Longitud de  Gradiente Didmetro  Técnica de Stent Resultado Seguimiento
asociada obstruccion  pre/post pre/post  perforacion
1 6/1997 56 Mujer HTA 8 mm 60/5 0/15 Con guia de Palmaz 308 Eficaz Muerte sabita
Miocardiopatia angioplastia arritmica a los
dilatada coronaria 2 afios
NYHA 111/IV
vV
2 6/1999 31 Mujer HTA 10 mm 50/5 0/18 Con guia de Palmaz 4014 Eficaz Asintomatico
VAo angioplastia
bictspide coronaria
3 7/2000 38 Mujer HTA 7 mm 55/2 0/18 Con guia de Palmaz 4014 Eficaz Asintomatico
VAo angioplastia
bictspide coronaria
4 11/2005 57 Varén  HTA 12 mm 70/0 0/20 Con guia de Stent recubierto ~ Fallecimiento -
[Ao (111/IV) angioplastia NuMED 45.8z alas48 h
VAo coronaria
bictspide
5 10/2011 30 Varén  HTA 11 mm 50/3 0/18 Con guia de Stent recubierto  Eficaz Asintomatico
angioplastia NuMED 45.8z
coronaria
6 10/2014 60 Varén  HTA 25 mm 50/2 0/19 Catéter de Stent recubierto  Eficaz Asintomatico
ACV radiofrecuencia ~ NuMED 45.8z
Stent DA

ACV: accidente cerebrovascular; DA: descendente anterior; HTA: hipertension arterial; IAo: insuficiencia adrtica; NYHA: clase funcional de la New York Heart Association;

TV: taquicardia ventricular; VAo: valvula adrtica bictspide.

anatoémico suele cursar con abundante circulacion colateral y la
pared aortica presenta degeneracion quistica de la media y gran
desestructuracion que puede desencadenar complicaciones como
aneurismas y disecciones, o incluso rotura aortica. El tratamiento
quirGrgico estd asociado con una elevada morbilidad con
complicaciones graves como paraplejia, por lo que el tratamiento
percutaneo de esta patologia ha tomado gran relevancia en los
{iltimos afios>*,

Presentamos a 6 pacientes adultos (3 mujeres y 3 varones, con
una media de edad de 45,3 + 13 (30-60) afios, todos los cuales, desde
el punto de vista clinico, cursaban con hipertension arterial, en 3 de
ellos se asociaba valvulopatia adrtica congénita (valvula adrtica
bictspide) y en uno de los casos, miocardiopatia dilatada con
disfuncion sistolica grave en situacion funcional de clase Ill de la New
York Heart Association (tabla).

Todos ellos se trataron de forma percuténea con desobstruccion
e implante de stent, en los 3 primeros convencional Palmaz (Cordis)
y a partir de 2005 stent recubierto de politetrafluoroetileno
expandido (ePTFE). El procedimiento se llevo a cabo con anestesia
general mediante doble acceso arterial (radial o humeral y
femoral). Para la perforacion en los 5 primeros casos se utilizaron
guias de desobstruccion coronaria Hi-Torque Cross-it 200 (Abbott)
0 Asahi Confianza (World Medical) desde la via radial-humeral y,
una vez cruzada la obstruccion, se capturd la guia con un catéter
lazo (Amplatz GooseNeck) en la porcion distal y se exteriorizo la
guia mediante un rail radial-femoral. En el Gltimo caso se necesitd
uso de un catéter de radiofrecuencia (Nikannen) por via femoral
para la desobstruccion dado el grosor de la obstruccion (unos
20 mm) que no fue posible atravesar con guias de angioplastia.

Una vez establecido el rail radial-femoral, se realizo dilatacion
progresiva con balones de 1 a 4 mm desde el acceso superior para
conseguir flujo distal y en este momento desde la via femoral se
introdujo una guia de alto soporte (Amplatz extra-stiff) para
continuar la dilatacion con balones de mayor calibre (BALT
8-10 mm) para finalmente implantar el stent montado en el balén
(Z-Med o BIB balloon NuMED) con didmetro similar a la aorta a la
altura de la subclavia y posdilatar la porcion distal del stent con un

balon de calibre superior para una correcta aposicion. Se realizd
comprobacion tanto angiografica como hemodinamica (figura).

El cierre del acceso femoral se realizd en todos los casos con
Prostar XL (Abbott) sin complicaciones vasculares en ninguno
de los casos. Se procedi6 al alta hospitalaria al tercer dia y los
pacientes recibieron antiagregacion con acido acetilsalicilico
100 durante 3-6 meses.

La desobstruccion e implante del stent se consiguio en el 100%
de los casos. Observamos una reduccion del gradiente desde 55 + 8
hasta 3 + 2 mmHg (p < 0,001). Como complicaciones graves
referimos el caso 4 con gran circulacion colateral y aneurisma gigante
de arteria intercostal, que fallecid 48 horas después del procedimiento
por shock hipovolémico en el contexto de hematemesis masiva, y se
comprobd en la necropsia que el stent habia perdido el recubrimiento
(sin causa clara) y habia dejado, por tanto, el aneurisma intercostal
comunicado con la aorta descendente que, al aumentar la presion tras
la coartacion, provoco un flujo retrogrado en el aneurisma que llegé a
fisurar la pared del esbfago y ocasioné una fistula aortoesofagica®.

El seguimiento medio fue de 8,4 (2-17) afios (visitas clinicas y
por técnicas de diagnostico por la imagen —ecocardiograma
y tomografia computarizada o angiorresonancia magnética—). En
ninguno de los casos se observaron aneurismas, disecciones o
datos de reCoA. La mortalidad asciende al 33% (el caso 4 indicado
anteriormente y el caso 1 que falleci6 a los 2 afios por muerte
stibita arritmica, pues la paciente presentaba miocardiopatia
dilatada con disfuncion sistolica grave).

Nuestra serie de 6 casos de implante de stent en la CoA atrésica
es comparable a otras series publicadas con buenos resultados
inmediatos y a largo plazo, pues se trata de una patologia de alta
mortalidad. La utilizacion de stents recubiertos de ePTFE es
recomendable en este tipo de intervencionismo complejo sobre
aortas calcificadas y desestructuradas por necrosis quistica de la
media, y que pueden evolucionar a la formacion de aneurismas,
disecciones e incluso rotura. El stent debe quedar colocado
correctamente en la pared con su recubrimiento de ePTFE con el
fin de reducir la incidencia de complicaciones. Para simplificar el
procedimiento, al asegurar la expansion del stent con su cubierta de
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Figura. A: angiografia desde el extremo superior que muestra la obstruccién completa sin flujo distal; B: cruce de la obstruccién con guia de angioplastia (Cross-it
300) desde el acceso radial; C: captura de la guia con lazo GooseNeck y establecimiento del rail radial-femoral; D: dilatacién con balon de angioplastia coronaria
desde la via radial; E: dilatacion con balén de mayor calibre (BALT) desde la via femoral; F: introduccion de la vaina de Mullins con el stent; G: implante del stent,

y H: posdilatacién para correcta aposicion del stent a la pared.

ePTFE, en la actualidad estamos utilizando el sistema premontado
Nudel (Evomed) muy parecido al de la de protesis pulmonar
Melody, lo que pudiera haber evitado la complicacion mortal del
caso 4.

En nuestra experiencia, la CoA atrésica tiene una incidencia del
4% del intervencionismo total de la CoA y representa el 12% de los
casos con stent. La suplencia colateral suele estar muy desarrollada,
lo que le confiere especial dificultad y riesgo quirtrgico, lo que ha
llevado al desarrollo del tratamiento percutaneo con técnicas de
desobstruccion mediante guias de angioplastia coronaria o
radiofrecuencia e implante de stent que preferentemente deberia
ser recubierto de PTFE ya que reduce las complicaciones a largo
plazo®®.

Luis Fernandez Gonzalez*, Koldobika Garcia San Roman,
Roberto Blanco Mata, Josune Arriola Meabe,
Juan Carlos Astorga Burgo y Juan Alcibar Villa

Departamento de Cardiologia Intervencionista, Servicio de
Cardiologia, Hospital Universitario de Cruces, Baracaldo, Vizcaya,
Esparia
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Correo electronico: Luisfg82@hotmail.com (L. Fernandez Gonzalez).
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Aneurismas de la circulacion colateral en la
coartacion aortica, ¢son una contraindicacion
para el tratamiento percutineo? Respuesta

—
@ CrossMark

Collateral Aneurysms in Aortic Coarctation. A Contraindication
for Percutaneous Intervention? Response

Sr. Editor:

Hemos leido con gran atencion la carta al Editor de Diez-
Delhoyo et al. a nuestro articulo sobre el tratamiento percutineo
de la coartacion atrésica de aorta aludiendo a 1 de los casos en que
se produjo el fallecimiento por hematemesis masiva'. En relacion
con este caso, queriamos hacer una serie de consideraciones.

Se trataba de un paciente con diagnostico tardio de coartacion
de aorta con circulacion colateral muy desarrollada y un aneurisma
intercostal distal a la zona atrésica. El caso se discuti6 en sesion, y
se decidi6 un abordaje percutaneo por el altisimo riesgo quirtirgico
de este tipo de pacientes, con posibles complicaciones graves?.

En este caso, el aneurisma previamente estaba sometido a baja
presion, dado que se encontraba distal a la zona coartada, y una vez
que se resuelve la obstruccion, se somete a una mayor presion, por
lo que, si no se consigue un correcto aislamiento, hay mayor riesgo
de rotura, como sucedido en nuestro caso. En la necropsia se
evidencio la pérdida de recubrimiento, que quedd en la propia
vaina transportadora debido a la friccion (figura).

Actualmente nuestro grupo ha empezado a utilizar con éxito en
varios casos un nuevo sistema de liberacion con stent premontado
(Nudel delivery system Numed), similar al utilizado con la valvula
pulmonar Melody, que confiere mayor seguridad durante el
implante porque impide tanto la migracion del stent como la
pérdida de recubrimiento de politetrafluoroetileno expandido
(ePTFE) del stent.

Con nuestra experiencia y revisada la bibliografia, concluimos
que, en este tipo de coartacion de aorta con gran circulacion
colateral y aneurismas intercostales, el tratamiento percutaneo es
el de eleccibn para asegurar el completo aislamiento de los
aneurismas mediante la embolizacién con coils o dispositivos
Amplatzer?? o empleando stents recubiertos®, por lo que es de vital
importancia un estudio radioldgico previo mediante tomografia
computarizada o resonancia magnética para una adecuado
abordaje del caso®>.

Luis Fernandez Gonzalez*, Roberto Blanco Mata,
Koldobika Garcia San Roman y Juan Alcibar Villa

Seccion de Hemodindmica y Cardiologia Intervencionista, Hospital
Universitario de Cruces, Baracaldo, Vizcaya, Esparia

* Autor para correspondencia:
Correo electronico: Luisfg82@hotmail.com (L. Fernandez Gonzélez).

On-line el 6 de diciembre de 2016

Figura. A: estudio con resonancia magnética en el que se aprecia una gran suplencia colateral, contraste de la aorta descendente y el aneurisma gigante intercostal.
B: enfases tardias de la aortografia, se visualiza una gran colateral que da flujo a la aorta descendente y se contrasta un gran aneurisma intercostal. Cy D: imagen de

necropsia en la que se observa la pérdida de recubrimiento del stent.
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degeneration of aortic wall which can trigger com-
plication such as aneurysm and dissections or even
aortic rupture. Surgical treatment is associated with
a high rate of morbidity and mortality, and for this
reason percutaneous treatment has become relevant
in recent years.

A 60-year-old male patient with non-controlled hy-
pertension, ischemic stroke 2 years ago without con-
sequences, and normal left ventricular EE who was
referred to our center due to the casual finding of an
aortic atresia, in order to try to solve it by percutane-
ous access.

We performed the procedure by dual arterial ac-
cess (radial and femoral) under general anesthesia,
the occluded segment could not be crossed using coro-
nary guidewires due to its length (Panel A), therefore
we had to use a radiofrequency catheter (Nikannen)
(Panel B, C) to penetrate the occluded segment, given
its length (approximately 20 mm); once this had been
accomplished, the distal portion of the guidewire was
snared with a loop catheter (Amplatz Goose Neck),
and exteriorized by way of a radial-femoral “mono-
rail” (Panel D).

Once the radial-femoral monorail had been estab-
lished, dilatation was performed progressively with
1-mm to 4-mm-balloons (Panel E) to achieve distal
flow; at that moment, an Amplatz extra-stiff guide-
wire was introduced via the femoral access, to contin-
ue the dilatation with larger-caliber balloons (BALT
8-10 mm) (Panel F). Finally, a covered stent, which
was mounted on a balloon (NuMED Z-Med or BIB bal-
loon) with a diameter similar to that of the aorta, was
implanted at the level of the subclavian artery (Panel
G). Then, the distal portion of the stent was post-di-
lated using a larger-caliber balloon to achieve correct
apposition (Panel H). The results were confirmed both
angiographically and hemodynamically (Panel I).

In our experience, totally occluded CoA represents
4% of the total number of percutaneous interventions
in CoA and 12% of cases involving stent implantation.
The collateral circulation is usually highly developed,

A Special Type of Complex Coarctation of
Aorta with Total Lumen Occlusion Treated by
Radiofrequency
Coarctation of aorta (CoA) accounts for 7% - 10% of
cases of congenital heart disease. (1) Aortic atresia
(complete aortic occlusion) is a special and very un-
common type characterized by the total absence of
distal flow, but with luminal continuity between the
ascending and descending aorta. Normally occurs in
cases of untreated long-standing CoA which progress
to complete occlusion. (2,3)

Diagnosis is usually established in the context of
the study of HTA, stroke or heart failure. It “s usually
accompanied by extensive collateral circulation and
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which confers special surgical difficulty and risk on
the procedure. This has led to the development of the
percutaneous approach, with techniques for crossing
the occluded segment using coronary angioplasty or
radiofrequency guidewires (in cases of long occluded
segments) and implantation of a stent, which should
preferably be covered with ePTFE. (3)

The use of ePTFE-covered stents can be recom-
mended in this type of complex intervention in calci-
fied aortas with a loss of structure due to medial cystic
necrosis, which can progress to the formation of aneu-
rysms, dissections, or even rupture. The stent should
be positioned correctly in the wall with its ePTFE
covering in order to reduce the incidence of complica-
tions. (4,5)

In experienced centers, percutaneous treatment of
aortic atresia could be done with high rate of success
and low rate of complications. The occlusion could be
crossed in most cases with coronary guidewire, but in
long ones, radiofrequency preferred. PTFE covered
stents have better outcomes than standard stents be-
cause of providing a complete isolation of the aortic
wall.
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Imagen en cardiologia

Tratamiento percutaneo en un solo procedimiento de coartacion M
y estenosis aortica G
One-step percutaneous procedure to treat an aortic coarctation and aortic stenosis

Luis Fernandez Gonzalez*, Koldobika Garcia San Roman y Roberto Blanco Mata

Cardiologia Intervencionista, Hospital Universitario de Cruces, Baracaldo, Vizcaya, Esparia

Figura 3.

Varé6n de 70 afios con miiltiples comorbilidades (vasculopatia periférica grave con varias revascularizaciones quirGrgicas en extremidad
inferior derecha, neoplasia de laringe intervenida junto con radioterapia cervical con disfagia grave secundaria que precisd gastrectomia y
neoplasia pulmonar no operable en tratamiento radioterapico), diagnostico de coartacion de aorta y estenosis aortica grave sobre valvula
bicGspide junto con aneurisma de aorta ascendente de 46 mm, remitido para tratamiento percutaneo por riesgo quirdrgico inasumible
(figura 1).

Se decidio el tratamiento de ambos defectos en un mismo acto para minimizar los accesos vasculares y reducir la posibilidad de
diseccion de aorta durante el procedimiento por exceso de manipulacion. Se realizé el procedimiento por via femoral izquierda 16 Fr, se
implant6 inicialmente un stent recubierto de politetrafluoroetileno expandido de 45 mm 10 Zig montado sobre un BIB (Balloon in Balloon)
de 22 x 45 mm, inmediatamente distal a la subclavia izquierda, posdilatado con balon de 25 x 50 mm, con buen resultado angiografico.
Seguidamente se introdujo el sistema de liberacion de la protesis adrtica autoexpandible Evolut PRO 26 cruzando través del stent sin
interferencia con este, y se procedio al implante, con buen resultado y leve insuficiencia periprotésica (figura 2).

La evolucion del paciente fue satisfactoria y se pudo darle el alta al quinto dia. Se realiz6 un control radioldgico y se observo la buena
aposicion de ambos dispositivos (figura 3).

Creemos que este caso puede resultar ilustrativo por lo excepcional y muestra una posible alternativa al procedimiento quirdrgico o al
procedimiento percutaneo en 2 tiempos en pacientes con elevado riesgo anestésico y vascular.

* Autor para correspondencia:
Correo electrénico: luisfg82@hotmail.com (L. Fernandez Gonzélez).
On-line el 29 de junio de 2019

https://doi.org/10.1016/j.recesp.2019.05.012
0300-8932/© 2019 Sociedad Espariola de Cardiologia. Publicado por Elsevier Espaiia, S.L.U. Todos los derechos reservados.
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PERIPHERAL INTERVENTIONS
CLINICAL RESEARCH

Long-term follow-up after recanalisation of aortic arch atresia

Massimo Chessa'*, MD, PhD; Carla Favoccia!, MD; Neerod Kumar Jha%, MD;
Mario Carminati', MD; Luis Fernandez Gonzalez*, MD; Andreas Eicken*, MD;
Gianfranco Butera', MD, PhD; Jose Diogo Ferreira Martins®, MD, MPH;

J [ Fatima Pinto’, MD, PhD; Magdi Tofeig’, MD; Mohammad Daud Khan®, MD

1. Pediatric and Adult Congenital Heart Centre — IRCCS - Policlinico San Donato, Milan, Italy; 2. Pediatric Cardiac Surgery
Division, Sheikh Khalifa Medical City, Abu Dhabi, United Arab Emirates, 3. Hospital Universitario de Cruces, Seccion de
Hemodindmica y Cardiologia Intervencionista, Baracaldo, Vizcaya, Spain; 4. Department of Pediatric Cardiology and
Congenital Heart Disease, German Heart Center Munich, Technische Universitdit Miinchen, Munich, Germany; 5. Pediatric
Cardiology Department, Santa Marta Hospital, CHLC, Lisbon, Portugal; 6. Paediatric Cardiology & Adult Congenital Heart
Diseases Division, Sheikh Khalifa Medical City, Abu Dhabi, United Arab Emirates

KEYWORDS Abstract
Aims: Aortic arch atresia (AAA) is one of the rarest obstructive defects. The presence of this anomaly in

adult age is uncommon. The typical anatomic feature consists of a complete occlusion of the membranous
obstruction resulting in an acquired atresia without flow continuity between the proximal and distal seg-

e aortic coarctation

e clinical research

esingle vessel
disease

ments. This feature is important in determining the feasibility of percutaneous intervention. The aim of the
present study was to share long-term follow-up data of adult patients with AAA requiring percutaneous
interventions for the management of this rare anomaly involving five different centres.

Methods and results: Retrospective data of 19 patients (12 males, 63.2%, mean age 32.2+18.9 years)
diagnosed with AAA treated in five different centres between 1999 and 2017 were collected. All patients
underwent percutaneous recanalisation by (1) radiofrequency (RF) system (five patients, 26.3%), (2) extra-
stiff guidewire (12 patients, 63.2%), and (3) transseptal needle (two patients, 10.5%). All procedures were
subsequently followed by covered stent implantation. Two patients developed complications during the
procedure and one of them died. Over a median follow-up of 4.94 years, four (21%) patients were able to
be weaned from medications for hypertension. All the patients underwent reassessment for recurrence or
restenosis during the follow-up. Seven (36.8%) patients underwent successful stent dilatation with a bal-
loon. After the intervention, one patient experienced a late complication; however, one patient died due to
an unknown cause believed to be unrelated to the previous recanalisation procedure.

Conclusions: Percutaneous treatment of AAA is feasible with good long-term survival. This study reports
the largest case series so far available in the literature.

*Corresponding author: Pediatric and Adult Congenital Heart Centre, IRCCS, Policlinico San Donato Hospital, Via Morandi,
30, 20097 San Donato Milanese, Milan, Italy. E-mail: massimo.chessa@grupposandonato.it

© Europa Digital & Publishing 2021. All rights reserved. SUBMITTED ON 23/08/2018 - REVISION RECEIVED ON I¢ 31/10/2018 /2 09/01/2019/ 3* 15/03/2019/ 4 10/05/2019 - ACCEPTED ON 19/06/2019
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Abbreviations

AAA aortic arch atresia

CAD coronary artery disease
CoA coarctation of the aorta
CT computed tomography

MRI magnetic resonance imaging
NYHA  New York Heart Association
RF radiofrequency

SBP systolic blood pressure
TTE transthoracic echocardiography

Introduction

Aortic arch atresia (AAA) is a rare congenital obstructive defect and
is considered to be an extreme form of the coarctation of the aorta
(CoA). The presence of AAA in adulthood is uncommon. The typi-
cal anatomic feature consists of luminal continuity between the aor-
tic arch and descending thoracic aorta through an atretic segment,
which appears like a fibrous cord. It differs from an interrupted aor-
tic arch in which luminal continuity does not exist'2.

Adult patients affected by AAA are usually asymptomatic due
to the presence of extensive collateral circulation. However, the
diagnosis is usually established during clinical workup of systemic
arterial hypertension or claudication®. Clinical sequelae are simi-
lar to those encountered in aortic coarctation, e.g., untreatable sys-
temic arterial hypertension, stroke, heart failure, aortic dissection,
coronary artery disease (CAD) and premature death’.

The surgical management of AAA remains challenging in adult
age due to extensive collaterals in the chest wall leading to dif-
ficult dissection and bleeding. It usually requires isthmus patch
plasty or extra-anatomical conduits to manage the obstructive
segment. Moreover, surgery is also associated with paradoxical
hypertension, stroke, paraplegia, laryngeal nerve palsy and peri-
operative mortality**. Therefore, percutaneous interventions have
recently been offered as an alternative, less invasive and effec-
tive option. In the available literature, only a few anecdotal case
reports are available describing outcomes after percutaneous inter-
ventions of AAAM!. Thus, the aim of the present study was to
share long-term follow-up data of adult patients with AAA requir-
ing percutaneous interventions for the management of this rare
anomaly involving five different centres around the globe'>.

Methods and materials
A multicentre, retrospective cohort study was performed on all
adult patients who were diagnosed with AAA and underwent a per-
cutaneous recanalisation procedure of the involved segment with
covered stents between the years 1999 and 2017. The study was
conducted in compliance with the Good Clinical Practices proto-
col and the principles of the Declaration of Helsinki. Institutional
review board approval was obtained according to the respec-
tive institutional protocols. Demographic and clinical data were
acquired from clinical databases.

The procedure was performed under general anaesthesia with
endotracheal intubation and full heparinisation. Invasive systolic

Long-term follow-up of patients with aortic arch atresia

blood pressures were measured simultaneously at a proximal and
distal site to the atresia at the beginning of the procedure. The
recanalisation of the aortic atresia was performed by a radio-
frequency (RF) system (Baylis MedComp, Montreal, Canada) using
the stiff end of a guidewire (Cross-IT 300 [Guidant, Indianapolis,
IN, USA], ACS BMW 0.0014” [Abbott Vascular, Santa Clara, CA,
USA], GLIDEWIRE® Hydrophilic Coated Guidewire [Terumo
Corp., Tokyo, Japan], Platinum Plus™ 0.018” [Boston Scientific,
Marlborough, MN, USA)) or by transseptal needle. The RF system,
consisting of a Nykanen 0.024” RF guidewire (Baylis Medical,
Montreal, Canada) and a coaxial catheter, was advanced inside
either a multipurpose or a right Judkins coronary artery catheter
which was placed from below or from above the atresia. The cath-
eter course was decided depending upon the patient’s anatomy
with the aim of directing the wire towards the interrupted segment.
Energy of up to 20 “watts” (W) was delivered for three to five
seconds, repeatedly, allowing a smooth advancing of the RF wire
and a perforation of the tissue between the proximal and distal
aortic lumens. When a guidewire was used (0.014-inch coronary
guidewire), the stiff end was pushed forward, perforating the tissue
between the proximal and distal lumens. In all the cases, predila-
tion of the intended site was performed using coronary artery or
peripheral angioplasty balloons. The stents and the balloons were
chosen according to the diameter of the transverse or aortic distal
arch. Final angiographic imaging was performed after the proce-
dure to show forward flow across the covered stent and patency
of the left subclavian artery. All the patients were hospitalised for
48-72 hours after the procedure and received prophylactic antibi-
otics for 24 hours. They were directed to take aspirin (3 mg/kg to
5 mg/kg once a day) for six months after the implantation.

During the follow-up, all patients underwent (1) a physical
examination, that included blood pressure measurements in the
upper and lower limbs, an electrocardiogram and echocardio-
graphy at 1, 3, and 12 months post procedure and yearly there-
after, (2) ergometric tests at 3 and 12 months postoperatively
and then yearly thereafter, and (3) computed tomography (CT)
scans at 12 months post procedure. Statistical analyses were per-
formed using SPSS statistical software, Version 20 (IBM Corp.,
Armonk, NY, USA). Data are presented as number (percentage) or
mean=standard deviation.

Results

DEMOGRAPHICS

Nineteen adult patients with AAA (male/female: 12/7, 63.2%
male) from five different centres (four from Europe and one from
the United Arab Emirates) were identified. The median age and
weight at the time of stent implantation were 36.32+18.9 years
(range 30-60 years) and 67.68+13.39 kg (range 56-80 kg), respec-
tively. The average body mass index was 24.2+3.73 kg/m> On
admission, 18 (94.7%) patients were on antihypertensive medica-
tions. Five patients (26.3%) were receiving three medications, six
(31.5%) were on two and seven (36.8%) patients were taking sin-
gle medication for control of blood pressure.
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The median right arm systemic blood pressure among the patients
was 150/90 mmHg (range 120/80-220/120 mmHg). Eleven patients
(57.8%) had bicuspid aortic valve in association with AAA. Two
patients (10.5%) had coronary artery interventions and one of them
had severe left ventricular dysfunction. One patient (5.2%) had pre-
vious surgical correction of the supravalvular mitral ring. None of
the patients had an associated feature suggestive of any genetic or
chromosomal anomalies including Marfan’s or Turner’s syndrome.
The initial diagnosis of AAA was suspected clinically due to the
presence of systemic hypertension refractory to therapy in all the
cases; the majority of them were in New York Heart Association
(NYHA) Class I-II (Table 1). The final diagnosis was confirmed by
transthoracic echocardiography (TTE) or with other imaging tools
such as a cardiac CT scan or magnetic resonance imaging (MRI).

Table 1. Demographic baseline (total 19 patients).

Parameter ‘ Median
Age at procedure, years 32.2+189
Weight, kg 67.68+£13.39
BMI, kg/m? 24.2+3.73
Right arm blood | Systolic 150
pressure, MMHE |"pastolic 90
Resting heart rate per minute 76
‘ Patients (n)
Antihypertensive therapy 18
Not on medication 1
On one medication 7
On two medications 6
On three medications 5
Associated Bicuspid aortic valve 11
(e Severe LV dysfunction 1
Coronary artery disease 2
Supramitral ring it
None 4
NYHA functional | | 14
class I 5
I 3
Presentation Systemic hypertension
refractory to therapy Ly
During cerebral angiography it
Congestive heart failure 1L

RECANALISATION PROCEDURE

All subjects received 5,000-7,000 IU of heparin and antibiotics
intravenously. For catheterisation, femoral arterial access was used
in all the patients. However, for catheterisation of the proximal seg-
ment of the aortic atretic lumen, an additional radial artery access
was obtained in 13 of these patients and a brachial access was
obtained in six patients. Simultaneous angiography in the ascend-
ing and descending aorta confirmed the presence of complete
occlusion at the aortic isthmus in all of the cases (Figure 1). The

Figure 1. Angiogram in anteroposterior projection. Contemporary
angiogram in both pre and post AAA confirms the presence of
complete occlusion at the aortic isthmus.

median length of the atretic segment was 10 mm (range 4-26 mm).
In addition, median pre- and post-atretic segment systolic pres-
sures were 138/125 mmHg and 88/85 mmHg, respectively. Twelve
patients (63.2%) were treated with the stiff end of a guidewire
pushed forward to perforate the tissue in the atretic segment of
the isthmus. Unfortunately, this approach caused irreversible haem-
orrthage and shock leading to death in one patient. Five patients
(26.3%) were treated with antegrade perforation using the RF sys-
tem (average/median energy used: 18/18 W). In this group, one
patient suffered from transient ischaemia of the left arm, which
was resolved within the hospitalisation period. In the remaining
two patients (10.5%), a Brockenbrough needle was used for ante-
grade perforation without any complications (Table 2). A conclud-
ing angiogram confirmed the absence of contrast leak and adequate
intraluminal positioning in all cases (Figure 2). In order to achieve
antegrade flow, the lesion was sequentially dilated using coronary
artery or peripheral angioplasty balloons.

Figure 2. Angiogram in left lateral projection. The RF guidewire
passed from the upper to the lower segment. The contrast injection
confirmed the correct position.
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Table 2. Techniques and associated complications (n=19).

Long-term follow-up of patients with aortic arch atresia

.
=
S
=
g
Technique | Patients | Intraprocedural complication Early or late §
used (n) (n) complication (n) =
=
Radiofrequency 5* 0 1 0 Femoral and N
system (Left arm transient ischaemia resolved radial N
e =
within the recovery) ,;
Transseptal 2 0 0 0 Brachial ®
needle 5
~
Extra-stiff 12 1 1 i Femoral and 5P
guidewire (Aorto-oesophageal fistula with (Aorto-oesophageal fistula, which caused two radial/brachial S
haemorrhagic shock and death) additional cardiac catheterisations and extra- b3
anatomical right-sided aorta surgery) ©

* Average energy used: 18 watts, 3-5 seconds. * 1 death due to an intraprocedural complication.

An arterio-arterial circuit was created in all the patients between
the femoral and the brachial/radial artery and a 0.035-inch Amplatz
Super Stiff™ guidewire (Boston Scientific) was then exchanged
over the circuit in order to place a 12 Fr to 14 Fr Mullins long
sheath (William Cook Europe ApS, Bjaeverskov, Denmark).

Stent length (range 2945 mm and median 45 mm) and balloon
diameter (range 10-20 mm, median 15 mm) were selected according
to the diameter of the descending aorta at the level of the left subcla-
vian artery. The different types of stent used during the procedures are
reported in Table 3. During this phase of the procedure, the balloon
was manually inflated and the stent was successfully implanted in the
correct position. Concluding angiography was then performed after
placement of the stents that had shown good results and ruled out a dis-
section or rupture of the aorta in all the cases (Figure 3A). Any resid-
ual gradient was assessed after the procedure and a final angiography
scan confirmed anterograde flow across the covered stent and the pat-
ent left subclavian artery (Figure 3B). Eighteen (94.7%) patients were
discharged home within five days on antihypertensive therapy despite
good results of the procedure. None required intensive care admission.

FOLLOW-UP ASSESSMENT

To date, we have collected data from the last follow-up visit for
each patient after the procedure (with a median interval of five
years [range 11 months-9 years]) (Figure 4).

One patient died during the follow-up (11 months after the pro-
cedure) due to an unknown cause, possibly related to left ventri-
cular failure. Unfortunately, no post-mortem examination was
carried out and therefore we are not able to provide more details.
In addition, one patient had a late complication: after the discharge
he underwent a second cardiac catheterisation to implant a sec-
ond stent (Atrium Advanta V12, 14x29 mm; Getinge, Merrimack,
NH, USA) because of a malalignment between the original stent
and the axis of the aorta. One year later, he developed acute chest
pain, secondary to a contained rupture of the aorta. An urgent
thoracic endovascular aortic repair (TEVAR) was performed
with placement of a stent (Endurant™ II stent graft, 16x20 mm,
Medtronic, Minneapolis, MN, USA) and an aortic endoprosthe-
sis extension with a GORE® EXCLUDER® 23 mm (W.L. Gore,
Flagstaff, AZ, USA). After two years, an aorto-oesophageal fis-
tula was revealed and an emergent TEVAR was performed by

Tahle 3. Stents and halloons used (n=19).

Pati_ent Stent Ballii I_Balloun Balloon

serial Stent name length diameter | length

number mm | "ame mm mm
1 PALMAZ GENESIS 308 30 BALT 12 40
2 PALMAZ GENESIS 4014 40 BALT 20 40
3 PALMAZ GENESIS 4014 40 BALT 18 40
4 NuMED CP 45/8z 45 BiB 20 50
5 NuMED CP 45/8z 45 BiB 20 50
6 NuMED CP 45/8z 45 BiB 20 50
7 NuMED CP 45/8z 45 1-Med 16 45
8 NuMED CP 39/8z 39 BiB 14 40
9 NuMED CP 39/8z 39 CRISTAL 12 45
10 NuMED CP 39/8z 39 BiB 14 40
11 Atrium Advanta V12 29 ATRIUM 12 30
12 Atrium Advanta V12 41 ATRIUM 14 45
13 NuMED Covered CP 45/8z | 45 BiB 14 50
14 Atrium Advanta V12 41 ATRIUM 14 45
15 NuMED Covered CP 45/8z | 45 BALT 10 50
16 NuMED Covered CP 39/8z | 39 BiB 12 40
17 NuMED Covered CP 39/8z | 39 BALT 12 40
18 NuMED Covered CP 39/8z | 39 BiB 12 45
19 NuMED Covered CP 45/8z | 45 BiB 18 45

Figure 3. Angiograms in two different views. A) Right anterior

oblique view: an Atrium Advanta V12 stent was positioned. B) Lefi
lateral view: final result. No evidence of dissection. Stent fully
expanded.
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8 patients subjected to Hypertension medications
second catheterisation continued in all 8 patients
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19 patients |~ 3 patients could be weaned
from hypertension medications
; - : 3 patients — exercise-induced
10 patients were followed 6 patients continued ; i
; [ ; L (—>| hypertension despite therapy and
with non-invasive tests hypertension medications bP good recar?alisation by
1 early
deathd—uﬁ:]ege ding 1 late death - unknown

cause

Figure 4. Follow-up.

covering the aortic leak (proximal to the previous prosthesis) with  Table 4. Medical therapy (n=19).
a GORE® TAG®, 21 mmx10 cm endoprosthesis (W.L. Gore) in 3o

the aortic arch and extending into the previous prosthesis. Due to serial As.sociat?d Baseline Discharge Follow-up
. . diagnosis therapy therapy therapy
the persistent patency of the oesophageal fistula, a surgical pro- [y
cedure was undertaken (replacement of the aortic segment with 1 VD N ARB i
a homograft and repair of the oesophageal fistula). Later, due to 2 BAV BB+D BB+D NT
another massive bleeding, another emergent endograft placement 3 BAV BB+D ARB+D ARB+D
was required. Finally, the homograft was surgically removed and 4 BAV CA+BB+D i i
an extra-anatomical right-sided aorta was surgically created using 5 BAV CA CA NT
a prosthetic conduit®. 6 CAD BB BB BB + ARB
In eight patients, a second cardiac catheterisation was performed 7 BAV CA+BB CA+ BB+D CA+BB*
after a median period of 16 months. The indications of reinter- 8 BAV BB+D CA+BB CA
vention were presence of stenosis in two patients (as detected by 9 BAV CA CA+BB CA
echocardiographic or CT scan evidence of stenosis) or persistent 10 CAD BB+D BB-+D+ACEi BB-+ACEi
hypertensive therapy in six patients during routine centre-specific 11 BAV BB BB BB
follow-ups. 12 - BB ARB ACEi
Seven of these patients were addressed with balloon re-dilation 13 BAV BB+CA BB+CA BB+CA
of the involved aortic segment because of demonstrable signi- 14 = CA ACEi+CA BB*
ficant intra-stent restenosis (Figure 5). The average/median bal- 15 SMR | BB-+CA+doxazosin | CA+BB-+doxazosin | ACEi/doxazosin/CA
loon diameter used to re-dilate the previous stent was 15.2/15 mm 16 - BB+ACEi+CC BB+ACEi-+CA ACEi
(range 12-18 mm). Among the patients who required redo inter- 17 BAV BB+CC BB NT
ventions, none of them was able to be weaned from antihyperten- 18 - BB+CA+D BB+CA+D BB+CA+D
sive therapy. 19 BV | ACEi+BB+CA+D BB+D BB+D
In patients with a successful first intervention, exercise hyperten- * Exercise hypertension despite hypertensive therapy. t Patient died. + Congestive heart
sn vasrecorded g [l i e s depc g 4 et oy A RS o e e
recanalisation and antihypertensive therapy (Table 4). However, all | cA: calcium antagonist; D: diuretic; LVD: left ventricular dysfunction; NT: not on
such patients were in NYHA functional Class L. antihypertensive therapy; SMR: supramitral ring

7 patients required re-dilatation 1 patient developed a late complication
of the stents for stent stenosis requiring endovascular repair
8 patients subjectedto | |
2" cardiac catheterisation
1 patient had no stenosis but L All patients continued
persistent hypertension antihypertensive therapy

Figure 5. Second re-dilatation.
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Discussion

Interruption of the aortic arch can be considered to be at the
extreme end of the spectrum of obstructive thoracic aortic anoma-
lies that begin with coarctation. This anatomic condition is a chal-
lenging clinical problem. The surgical management of such cases
can be hazardous due to the presence of extensive collateral cir-
culation in the chest wall that can cause bleeding and pose a high
risk of paraplegia after the procedure'. Alternatively, a trans-
catheter option includes a balloon dilatation with or without stent-
ing of the involved segment of the aorta. The mechanism of relief
of obstruction involves mechanical stretching and a controlled
intimal tear®!*.

The present study reports outcomes of a relatively large cohort
of patients undergoing percutaneous treatment for AAA. It also
supports the concept that it is technically feasible and safe to
recanalise a local atresia of the aortic isthmus using catheter-based
interventions in an adult population in order to avoid surgical
complications.

In addition to echocardiography, which is a primary investiga-
tive tool, an MRI or CT scan is a supportive, reliable and con-
firmatory diagnostic method for precise diagnosis and for planning
management options of AAA. This is relevant in complex ana-
tomic situations or severe obstruction because it provides better
delineation of tissue and excellent spatial resolution.

In suitably selected patients, transcatheter recanalisation and
stent implantation can be performed safely with success. A tor-
tuous coarctation, long-segment involvement and arch hypoplasia
may pose technical challenges. In this scenario, technical factors
to be considered are types of catheter, balloons, stents, guidewires,
and sheaths to be used and the speed or pressure of balloon infla-
tion. In addition, antegrade or retrograde approach of perforation
of the involved segment needs to be considered. Currently, cov-
ered stents have reduced the incidence of vessel rupture or aneu-
rysm formation further due to their ability to stabilise the shape
and integrity of the involved segment of the aorta'>1s.

Simultaneous angiography above and below the obstruction
(from two different access sites) should always be carried out to
demonstrate clearly the space separating the aortic lumen on either
side before recanalisation is attempted. It is difficult to predict what
should be the safe distance between the contrast-filled aortic lumens
on the two sides. If known, this prediction may help in selecting
the right patients in order to avoid complications during recanal-
isation. In the presence of long segment involvement, a punctur-
ing instrument could exit and re-enter the aorta, and therefore the
balloon dilation of this track could have severe consequences.

The puncturing instrument used in this procedure may vary. The
stiff end of a 0.014” coronary guidewire or a transseptal needle was
frequently used in our series. Both instruments require mechanical
force to puncture the site of obstruction and an appropriate nee-
dle curve that may require adjustment according to the anatomical
situation. We should realise that the force applied is obviously not
completely under control. The complications reported in this study
occurred while using the stiff end of a coronary guidewire. A more

Long-term follow-up of patients with aortic arch atresia

controlled and less traumatic perforation may be obtained using
RF energy to cross the obstruction®”.

During the procedure, the placement of a gooseneck snare in
the target vessel may help in directing the RF wire in the correct
direction. The possibility of perforating highly elastic structures
without excessive use of forward force and the ability to achieve
better angles may be considered a possible advantage of RF over
needle perforation.

In most of our patients the procedure was completed by deploy-
ment of covered stents, which are safer than bare metal stents.
A theoretical risk of wall rupture and dissection still exists with
the use of such stents; however, we did not experience such com-
plications'>". In our cohort, there were no long-term complica-
tions related to the stents used. The only need was for a second
catheterisation procedure to re-dilate the existing stent. The types
of existing stent were the NuMED CP (NuMED, Hopkinton, NY,
USA) and Advanta stents.

Some technical difficulties may be encountered while negoti-
ating a difficult narrowing of the aorta, especially when there is
a tortuous segment or a figure of “3” sign. The possible complica-
tions in these cases could be difficulty in stent placement, migra-
tion of the stents, branch vessel involvement, perforations and
a residual gradient. Therefore, careful planning is necessary before
undertaking such cases and a surgical approach may be preferred,
if warranted'*'8. The aorto-oesophageal fistula is a little known
but fatal complication of endovascular procedures. The possible
mechanism could be a relatively thin and weaker wall of the aorta
following angioplasty and projection of stents leading to erosion
of the walls of the aorta and the oesophagus. The management of
this entity involves endovascular intervention, aortic resection or
conduit placement, which has been associated with high morbid-
ity or mortality’s.

A major point of the outcome is the persistence of systemic
hypertension despite successful angioplasty. This outcome is not
unexpected. Normalisation of blood pressure without medication
after angioplasty for aortic coarctation occurs in 74 to 79% of
adult patients®.

Limitations

This study is a multicentre, retrospective cohort involving five
different centres around the world (Italy, Portugal, United Arab
Emirates, Spain and Germany). The relatively small number of
patients did not allow extensive multivariable modelling for data
analysis. However, we were able to demonstrate that the percutane-
ous procedure in AAA cases had good outcomes with low mortality.

Conclusions

Percutaneous treatment of AAA using the three available standard
catheter-based techniques is a safe, feasible and effective proce-
dure as per our long-term follow-up outcome data. We suggest
that the success of the procedure depends upon a carefully planned
approach which should be limited to experienced centres. To our
knowledge, this study represents the largest case series available
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in the literature so far. Although AAA remains a rare disease, we
still need to assemble more data to validate percutaneous interven-
tional success in those patients who require treatment, especially
the adult population due to higher risks.

Impact on daily practice

AAA is a very rare obstructive defect; it is an extreme form
of coarctation of the aorta. The anatomic feature is the key to
determining the feasibility of percutaneous interventions. So
far, only limited data exist in the literature concerning the long-
term follow-up following percutaneous recanalisation. In the
current study, we have emphasised the fact that percutaneous
treatment of AAA is a safe, feasible, reliable and effective pro-
cedure and has the prospect of favourable long-term outcomes.
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CARTA CIENTIFICA

Vigencia de la valvuloplastia con
balén en la estenosis aértica
congénita. Experiencia desde los
inicios de la técnica

Percutaneous balloon valvuloplasty validity for
congenital aortic stenosis. Experience since
the beginning

Sr. Editor:

La valvuloplastia percutanea con balon se trata de una
técnica utilizada desde finales de los anos 80 para el tra-
tamiento de la estenosis adrtica congénita’. En los diversos
estudios publicados, tanto aislados como comparativos con
la valvuloplastia quirtrgica, se identifican ciertos factores
predictores de peores resultados, como son la presencia de
valvulas severamente engrosadas, morfologia monocUspide,
estenosis critica neonatal o relacion balon-anillo mayor de 1.
No se encontraron diferencias estadisticamente significati-
vas en cuanto a supervivencia, insuficiencia valvular residual
o de necesidad recambio valvular entre ambas técnicas. En
el Unico aspecto en que la cirugia puede salir reforzada es
en cuanto a la necesidad de reintervencion. Por su carac-
ter menos invasivo y con unos resultados equiparables, la
valvuloplastia percutanea se considera actualmente como
la primera opcion de tratamiento en la estenosis valvular
abrtica congénita®®.

Presentamos un estudio retrospectivo que engloba todos
los pacientes con estenosis aortica congénita sometidos a
valvuloplastia aértica percutanea en nuestro centro desde
1990. Se incluyen 45 pacientes con edad media de 4,1 + 5,7
afos y predominio masculino (57,8%); 28 de ellos (62,2%)
eran menores de un afio y 9 menores de un mes. La morfo-
logia valvular mas frecuente es la bictspide (80%). Del total
de pacientes, 6 (13,3%) habian sido previamente someti-
dos a valvulotomia quirargica por considerarse inicialmente
desfavorables para valvuloplastia percutanea, al tratarse de
valvulas severamente displasicas.

Se indico el procedimiento en pacientes sintomaticos
o con gradiente maximo medido por ecocardiografia por
encima de 50 mm Hg. La mayoria de los casos se realizaron
de forma electiva, 8 de ellos se presentaron como estenosis
critica de lo cuales 2 en situacion de shock cardiogénico,

https://doi.org/10.1016/j.anpedi.2021.02.013

por lo que se tuvo que realizar el procedimiento de forma
urgente.

Todos los procedimientos se llevaron a cabo por via
arterial-femoral (4-8 F) bajo anestesia general. Se utilizaron
catéteres balon con relacion 1:1 (0,90-1,1) sobre el anillo
valvular (medido tanto por ecografia como por angiogra-
fia) Se consideré el procedimiento como efectivo en caso
de reduccion de gradiente maximo por debajo de 35 mm Hg
con insuficiencia valvular residual menor o igual de grado 1,
que se consiguio en el 84,1% de los casos (tabla 1).

En el 70,4% se realizo sobreestimulacion ventricular, con
guia 0,014 (Vision wire, Biotronik) en ventriculo izquierdo
en neonatos y lactantes y con electrocatéter en VD en el
resto de los pacientes, con vistas a conseguir una mayor
estabilidad durante los inflados, lo que aumenta de forma
estadisticamente significativa la efectividad del procedi-
miento, reduce el dano valvular y, por tanto, el grado de
insuficiencia aortica residual.

Como complicaciones resefiables, se objetivaron dos
casos de trombosis de arteria femoral, ambas en pacientes
en edad neonatal solventadas con tratamiento con hepa-
rina, sin otras complicaciones graves ni fallecimientos con
relacion al procedimiento.

Se ha realizado seguimiento clinico y ecocardiografico
al 100% de los pacientes, por un periodo medio de 11 +
9,8 afios, precisando reintervencion (incluyendo revalvulo-
plastia o recambio valvular) en 12 pacientes (26,7%). Una
nueva valvuloplastia fue necesaria en 8 de los pacientes
(17,8%), percutanea en 3 de los casos (periodo medio de
259 dias) y quirdrgica en cinco (periodo medio de 2,6 afios);
2 de los pacientes habian precisado revalvuloplastia quir(r-
gica precisaron una nueva valvuloplastia percutanea en el
seguimiento.

Del total de pacientes, 8 (18,2%) han precisado recam-
bio valvular aértico quirargico durante el seguimiento, con
un periodo medio de 15,25 + 7,8 anos desde la valvulo-
plastia, cuatro de ellos habian precisado previamente una
segunda valvuloplastia. La supervivencia libre de recambio
valvular adrtico es del 94% a 10 afos, 82% a 15 anos y 58% a
20 afos.

Las variables que se asocian con la consecucion de una
valvuloplastia efectiva, la necesidad de revalvuloplastia
o mayor insuficiencia aortica residual se describen en la
tabla 2.

A lo largo del seguimiento se objetivan un total seis
fallecimientos (13,3%), con una mortalidad de 2% al mes y

1695-4033/0© 2021 Publicado por Elsevier Espafia, S.L.U. en nombre de Asociacion Espanola de Pediatria. Este es un articulo Open Access
bajo la licencia CC BY-NC-ND (http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).
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Tabla 1

Caracteristicas demograficas y resultados del procedimiento

Caracteristicas poblacion estudiada

Resultados valvuloplastia

Total de pacientes
Varones

Edad

Grupos de edad:
Menores de 1 mes
1-12 meses

1-10 afos

10-18 anos

Peso

Defectos cardiacos congénitos asociados
Coartacion de aorta/hipoplasia arco
Comunicacion Interventricular

Estenosis pulmonar

Complejo Shone

Canal AV

Defectos combinados

Morfologia valvular:
MonocUspide
Bicuspide
Tricuspide
Estenosis critica

Valvuloplastia quirurgica previa
Disfuncion ventricular izquierda

45
26 (57,8%)

Media 4,1 £ 5,7 anos
Mediana 148 dias

9 (20,0%)

19 (42,2%)

11 (24,4%)

7 (15,6%)

Media 17,4 £20,1 kg
Mediana 6 kg

11 (24,4%)
2 (4,4%)
2 (4,4%)
1(2,2%)
1(2,2%)
3 (6,6%)

3 (6,7%)
35 (77,8%)
7 (15,6%)
8 (17,8%)

6 (13,3%)
1(2,2%)

Ratio balon/anillo 0,97 £ 0,1
Numero de inflados:

1 4(8,9%)

2 29 (64,4%)
8 7 (15,6%)

4 5 (11,1%)
Procedimiento combinado 3 (6,8%)
Angioplastia coartacion 2
Valvuloplastia pulmonar 1
Gradiente sistolico pico-pico (cateterismo)

Previo 61,6 +£18,8
Tras valvuloplastia 19,5 £14,7
Gradiente maximo (ecocardiograma)

Previo 91,7 £ 18,4
Tras valvuloplastia 37,9 £14,2
Insuficiencia valvular previa

0 37 (82,2%)
1 7 (15,6%)

2 1(2,2%)
Insuficiencia valvular tras valvuloplastia

0 27 (60,0%)
1 10 (22,2%)
2 8 (17,8%)
Necesidad de nueva Valvuloplastia 8 (17,8%)
Percutanea 3
Quirurgica 5
Recambio valvular 8 (17,8%)
aortico

Tabla 2 Variables asociadas con valvuloplastia efectiva, revalvuloplastia e insuficiencia aortica residual

Variable Valvuloplastia Revalvuloplastia Insuficiencia
efectiva aortica
Sobreestimulacion HR 11,7 (IC 95% HR 0,7 (IC 95%

Valvuloplastia quirdrgica previa

Gradiente transvalvular previo
a valvuloplastia > 60
Gradiente post valvuloplastia >
40

Ratio balon/anillo mayor a 1

Mas de 2 inflados

VAo distinta a bicuspide

1,5-93,8, p 0,02)
HR 0,7 (IC 95%
0,1-5,8, p 0,6)
HR 1,8 (IC 95%
1,1-3, p 0,06)

HR 1,1 (IC 95%
0,08 -15,5, p 0,9)
HR 0,9 (IC 95%
0,12-7,3, p 0,9)
HR 1,3 (IC 1,1-1,6,
p 0,09)

HR 0 7 (IC 95%
0,14-7,p0,2)
HR 1,5 (IC 95%
1,1-1,9, p 0,05)
HR 8,7 IC 95%
1-1-71,6, p 0,04

HR1,21C
95%1,05-1,5 p
0,03)

0,07-0,6 p 0,02)
HR 19,6 (IC 95%
1,1-339,1 p 0,04)

HR 7 (IC 95% 0,66
71,7, p 0,1)

HR 2,1 (IC 95%
0,3-14,1p 0,4)
HR 0,8 (0,2-3,1, p
0,5)
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del 6,6% al ano tras la valvuloplastia. El 50% de las muer-
tes fueron en el postoperatorio de cirugia reparadora de
cardiopatias complejas (canal auriculoventricular con hipo-
plasia de arco y coartacion, complejo de Shone sometido
a ampliacion de arco y cirugia de coartacion y estenosis
supravalvular y valvular adrtica realizandose cirugia de Ross-
Konno).

Con respecto a los pacientes con estenosis adrtica critica
neonatal, comparados con el resto de la serie, fue obje-
tivado un mayor al gradiente maximo ecografico previo al
procedimiento (91,7 +18,4 vs. 79,4 + 14,4; p = 0,06), siendo
similares los gradientes ecograficos tras la valvuloplastia (40
+2vs. 38,6 +£7; p=0,08). La supervivencia global libre de
reintervencion es del 93% al ao, 78,8% a cinco afos y 71% a
10 afios y en caso de los pacientes neonatales del 78% tanto
al aflo como a cinco 0 10 afos, sin ser estas diferencias esta-
disticamente significativas y especialmente penalizada por
el primer afio en el paciente neonatal debido a su mayor
complejidad y lesiones asociadas.

A pesar de las limitaciones de nuestro estudio, debido
al tamafio muestral y a su caracter retrospectivo, conclui-
mos que la valvuloplastia con balon en la estenosis adrtica
congénita se trata de un procedimiento seguro y efectivo
con buenos resultados a corto y medio plazo, no tanto a
largo plazo a expensas de la necesidad de reintervencion.
Su principal objetivo debe de ser a facilitar el crecimiento y
desarrollo y posponer en todo lo posible el futuro recambio
valvular quirurgico que a 20 aios es necesario en casi el 40%
de los pacientes®™.
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CARTA CIENTIFICA

Experiencia unicéntrica en el
tratamiento percutaneo con stent de
la coartacion de aorta en nifios y
adolescentes

Unicentric experience in percutaneous stent
treatment of aortic coarctation in children
and teenagers

Sra. Editora:

Las ventajas del implante de stent en coartacion de aorta
respecto a la angioplastia con balon es que evita tanto la
sobreexpansion de la aorta adyacente como el retroceso
elastico, ademas de sellar las posibles disecciones agudas, lo
que disminuye la tasa de aneurismas, recoartacion y rotura
adrtica. Se considera en la mayoria de los centros el trata-
miento de eleccion tanto para la coartacion nativa como
recoartacion en caso de pacientes con mas de 25-30 kg,
en los que el calibre de las arterias femorales suele ser
adecuado'. Por debajo de ese peso, aunque no se dispone de
suficiente evidencia para decidir cual es la mejor estrategia
terapéutica, se suele optar por angioplastia o cirugia en la
mayoria de los casos?®.

Realizamos un analisis retrospectivo de todos los pacien-
tes menores de 18 afos tratados mediante implante
percutaneo de stent entre 1996 y 2020, con seguimiento
mayor que un afio. Se incluye a 25 pacientes consecutivos
con edad media de 10,6 afios y peso medio de 33,9kg, siendo
el 16% de ellos menores de 30kg. Trece de los casos se tra-
taban de coartaciones nativas y 12 casos de recoartacion
tratados mediante reparacion quirdrgica. Tres de los casos
de recoartacion habian precisado angioplastia por recoarta-
cion previamente al implante de stent. Entre los defectos
cardiacos asociados, los mas frecuentes son la valvula aor-
tica bicispide y la comunicacion interventricular (CIV) (tabla
1).

En 20 de los casos (80%) la coartacion se presentaba a
nivel istmico, 3 casos (12%) a nivel del arco y 2 casos (8%) a
nivel de aorta diafragmatica.

Todos los procedimientos se llevan a cabo por acceso
femoral con introductores desde 8 a 16 French (F), con anes-
tesia general. Para decidir el tamafio del stent nos basamos
en las medidas obtenidas tanto en el estudio con tomogra-
fia computarizada como en la angiografia, a razon 1-1 con

https://doi.org/10.1016/j.anpedi.2021.08.003

Tabla 1 Caracteristicas clinicas y hemodinamicas

Datos clinicos

Edad media + DE (afios) 10,6 & 4,6
Peso medio + DE (kg) 33,9 £18,9
Sexo masculino 18 (72%)
Defectos cardiacos asociados 5 (20%)
(distintos de valvulopatia adrtica)
Clv 4 (16%)
Drenaje venoso andmalo 1 (4%)
Vdlvula adrtica bicuspide 14 (56%)
Valvulopatia adrtica significativa 2 (8%)
Tipo de coartacién
Nativa 13 (52%)
Recoartacion 12 (48%)
Tipo de cirugia previa
Término-terminal 8 (32%)
Flap de subclavia 3 (12%)
Parche ampliacion 1 (4%)
Angioplastia previa 3 (12%)
Datos hemodinamicos
Didmetro aorta arco + DE (mm) 13,2+ 3,8
Didmetro aorta diafragmdtica + DE 15,12 + 4,4
(mm)
Didmetro coartacion + DE (mm)
Previo procedimiento + DE 5,1+2,2
Tras implante de stent + DE 14,6 + 3,7
Gradiente transadrtico (invasivo)
Previo + DE 33,6 £ 14,3
Tras implante de stent + DE 2,8 + 4,1
Didmetro stent + DE (mm) 15+ 4,2
Longitud stent + DE (mm) 38,8 £18,2
Necesidad de mds de 1 stent 2 (8%)
Stent recubierto ePTFE 6 (24%)

CIV: comunicacion interventricular; DE: desviacion estandar;
ePTFE: politetrafluoroetileno expandido.

respecto al diametro de aorta a nivel del diafragma, salvo
que existiera discordancia importante de tamanio a nivel del
arco, lo que obligaria a ajustar el stent al diametro proxi-
mal y realizar posdilatacion del extremo distal con un balon
de mayor didmetro para ajustarlo al tamafio de la aorta
diafragmatica.

El implante del stent se realizo de forma efectiva en
el 100% de los casos, consiguiéndose tanto reduccion del

1695-4033/© 2021 Asociacion Espaiiola de Pediatria. Publicado por Elsevier Espaiia, S.L.U. Este es un articulo Open Access bajo la licencia
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Figura 1

Paciente de 10 aiios con sindrome de Williams con recoartacion de aorta, remitido para implante percutaneo de stent.

Ay B) Imagenes de TC y angiografia que muestra el estrechamiento de la luz adrtica. C) Avance del stent hasta la zona objetivo. D)
Inflado del stent con imagen de zona de infraexpansion a nivel istmico. E y F) Posdilatacion tanto de la zona distal como proximal
del stent. G) Comprobacion angiografica. H) Stent Begraft. |) Stent CP covered. J) Stent CP (no cubierto). K) Stent Palmaz Genesis.

L) Stent Formula.

gradiente transcoartacion como aumento del didmetro de
la luz aortica, que alcanzaron significacion estadistica. Los
stents utilizados fueron en 19 de los casos stents desnu-
dos: Palmaz (Cardinal Health Inc., Dublin, OH. EE. UU.), CP
Stent (NUMED Inc. Hopkinton, NY, EE. UU.) y Formula (Cook
Medical, Bloomington, IN, EE. UU.) y en 6 stents recubier-
tos de politetrafluoroetileno expandido: CP Stent Covered
(NUMED Inc. Hopkinton, NY, EE. UU.), Begraft (Bentley Inno-
Med GmbH, Hechingen, Alemania) (fig. 1).

Se realizé seguimiento al 100% de los pacientes por un
periodo medio + desviacion estandar (DE) de 12,9 + 7,4
anos, con control clinico y por pruebas de imagen. Se preciso
reintervencion en 5 de los pacientes (20%) con una media de
tiempo de 6,9 + 8,7 afos. En 2 casos mediante tratamiento
quirargico, implantandose un conducto protésico por discor-
dancia de calibre; en 2 casos se preciso el implante de un
segundo stent solapado con el previo por recoartacion del
extremo distal y un caso redilatacion del extremo proximal
del stent. Como complicaciones se objetivaron 2 trombosis
de arteria femoral resueltas mediante manejo conservador
con anticoagulacion.

Las variables que se relacionan de forma significativa con
la necesidad de reintervencion son el antecedente de angio-
plastia con balon previa y la coartacion a nivel del arco o
aorta diafragmatica (p <0,05). Se han objetivado un falle-
cimiento (4%) a lo largo del seguimiento, tratandose de un

procedimiento hibrido que asociaba reparacion quirurgica
de cardiopatia compleja y stent a nivel del arco, falleciendo
a las 24 h tras shock poscardiotomia.

En el caso de la poblacion pediatrica y adolescente,
donde las anatomias no suelen ser complejas, sin asociar
calcificacion o gran tortuosidad, se suele optar por el
implante de stents desnudos que muestran muy buenos
perfiles de seguridad tanto a corto como a largo plazo, con
complicaciones a nivel de pared aortica menores del 2%,
asi como un menor calibre lo que es importante con el fin
de evitar complicaciones a nivel del acceso vascular. Se
reservan los stents recubiertos para anatomias complejas,
presencia de conductos protésicos o en caso sindrome de
Turner o Williams que asocian mayor fragilidad a nivel de
la pared adrtica con mayor riesgo de complicaciones®”.
Es importante una adecuada eleccion, tanto del momento
adecuado como del tamafo del stent a implantar, debido
a que con el crecimiento puede llegar a que exista un
mismatch de calibre, por lo que se deben elegir stents que
permitan una sobreexpansion con el crecimiento, incluso
optando por estrategias de dilatacion secuenciales, lo que
condiciona aumento de las tasas de reintervencion con
respecto a los adultos®. Teniendo en cuenta estos aspectos,
consideramos el implante de stent en coartacion de aorta
en poblacion pediatrica y adolescente una técnica segura y
efectiva a largo plazo.
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