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Introduccion

Las cuatro cardiopatias congénitas mas fre-
cuentemente vistas en el adulto después de
la aorta bivalva son la comunicacion interau-
ricular, la comunicacion interventricular, el
conducto arterioso persistente y la Coartacion
de Aorta. Notables avances en el diagnosti-
co y manejo percutaneo de estas patologias
han sido desarrolladas en la ultima década.

Alcance y objetivo

Esta guia revisa los aspectos anatémicos, fi-
siopatologia, prevalencia, métodos diagnos-
ticos y tratamiento de las cuatro patologias
cardiacas congénitas mas frecuentemente
observadas en la vida adulta y esta dirigida
a Médicos Internistas, Cardiologos y Cardio-
logos Intervencionistas, que participan en el
abordaje diagndstico y manejo de estas pa-
tologias.

Metodologia

Se realiz6 una busqueda en las bases de
datos Science Direct, Scielo, Pubmed y MD
Consult, con las palabras claves: Manage-
ment of adults with congenital heart disease
and guidelines del afio 2005 al 2011 y se con-
sultaron 4 textos guia para Enfermedad Car-
diaca Congeénita en Adultos.

Graduacion de los niveles de evidencia y
grados de recomendacion

Clases de Recomendacion

Clase |

Evidencia y/o acuerdo general que un trata-
miento determinado o procedimiento es be-
nefico, util o efectivo.

Clase Il

Evidencia conflictiva y/o divergencia de opi-
nion acerca de la utilidad o eficacia de un tra-
tamiento o procedimiento determinado.

Clase lla
El peso de la evidencia u opinion esta a favor
de su utilidad o eficacia.

Clase IIb
La utilidad o eficacia es menos establecida
por evidencia u opinion.

Clase Il

Evidencia o acuerdo general que un trata-
miento o procedimiento determinado no es
util o efectivo y en algunos casos puede ser
perjudicial.

Niveles de evidencia

Nivel de evidencia A
Datos derivados de multiples estudios clini-
cos aleatorizados o meta-analisis.

Nivel de evidencia B
Datos derivados de un solo estudio aleatori-
zado o de grandes estudios no aleatorizados.

Nivel de evidencia C
Consensodeopiniénde expertosy/o pequefos
estudios, estudios retrospectivos o registros.
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Desarrollo de la guia:
Defecto septal auricular

A. Aspectos Anatomicos: Se describen 5 ti-
pos de defecto septal auricular:

- Defecto septal auricular tipo Ostium
Secundum: Es la forma mas comun de
malformacion congénita en el adulto y
representa cerca del 70% de todos los
defectos a nivel auricular. Esta localiza-
do a nivel de la fossa oval.

- Defecto septal auricular tipo Ostium
Primum: Constituye una forma incom-
pleta de defecto septal atrioventricular,
representa el 15-20% de los defectos
septales auriculares, las valvulas AV son
tipicamente malformadas, resultando en
grados variables de regurgitacion.

- Defecto seno venoso superior: Loca-
lizado cerca de la entrada de la vena
cava superior, representa el 5-10% de
los defectos auriculares y frecuente-
mente esta asociado con drenaje veno-
so anomalo parcial o total de las venas
pulmonares derechas a la vena cava su-
perior o auricula derecha.

- Defecto seno venoso inferior: Localiza-
do cerca de la entrada de la vena cava
inferior, representa < del 1% de los de-
fectos septales.

- Defecto seno coronario: El defecto esta
en la pared separando el seno coronario
de la auricula izquierda. Es usualmen-
te asociado con persistencia de la vena
cava superior izquierda drenando en la
auricula izquierda o en el seno corona-
rio. Representa < del 1% de los defectos
septales auriculares.
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B. Prevalencia: El defecto septal auricular
es una frecuente enfermedad cardiaca con-
génita, dando cuenta del cerca del 9-11% de
todas las cardiopatias congénitas en la nifiez.
Dado el buen prondstico y el hecho de que el
defecto es frecuentemente no diagnosticado
hasta la edad adulta, la C.I.A, representa el
22-30% de todas las cardiopatias congénitas
en series de adultos. Es la mas frecuente en
adultos después de la valvula aortica bicus-
pide.

C. Fisiopatologia: El defecto septal auricu-
lar permite un paso de sangre entre las dos
auriculas. La magnitud y direccion del flujo
sanguineo depende del tamafo del defecto y
de las presiones de llenado de ambos ventri-
culos. Bajo condiciones normales la diferen-
cia de presion entre las auriculas es baja y la
direccion del shunt de izquierda a derecha es
debido a la mayor distensibilidad del ventricu-
lo y auricula derecha. Un shunt de izquierda
a derecha a nivel auricular resulta en sobre-
carga de volumen y dilatacion del ventriculo
derecho y arteria pulmonar; y en estados
mas avanzados en insuficiencia tricuspidea,
lo cual contribuye aun mas a la dilatacién de
las cavidades derechas.

En condiciones asociadas con reduccion en
la distensibilidad del ventriculo izquierdo e
incremento en la presion auricular izquier-
da (hipertensién, falla cardiaca, insuficiencia
mitral), la magnitud del shunt de izquierda a
derecha se aumenta. En los estados iniciales
el hiperflujo pulmonar no resulta en hiperten-
sion pulmonar, puesto que el lecho vascular
pulmonar puede dilatarse considerablemen-
te, sin embargo este hiperflujo pulmonar sos-
tenido durante varios afos resulta en injuria
endotelial, deplecidn de reserva de vasodi-
latadores y remodelamiento del lecho vas-
cular pulmonar. La presion de la arteria pul-
monar en presencia de C.l.A. incrementa con
la edad, particularmente después de los 50
afnos, mientras el tamafo del shunt se man-
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tiene igual. Cierre del defecto es seguido por
una caida en la presion de la arteria pulmo-
nar, aun en pacientes mayores, a menos que
exista enfermedad vascular pulmonar avan-
zada irreversible. Sindrome de Eisenmenger
es definido como una forma extrema de en-
fermedad vascular pulmonar con presion de
la arteria pulmonar a nivel sistémico y shunt
invertido o bidireccional a nivel auricular. En
C.1.A., el ventriculo izquierdo es comprimido
por un ventriculo derecho dilatado y su fun-
cion diastolica es anormal. Sin embargo su
funcién sistélica es normal y no disminuye
hasta que exista apreciable movimiento para-
dgjico del septum interventricular. Inadecua-
do llenamiento y la compresion del ventricu-
lo izqueirdo sobre un prolongado periodo de
tiempo, resulta en su hipoplasia con el riesgo
de falla cardiaca izquierda siguiendo al cierre
del defecto.

D. Diagnédstico: Hallazgos clinicos claves
incluyen desdoblamiento fijo del segundo rui-
do y soplo sistolico de hiperflujo pulmonar. El
EKG tipicamente muestra un bloqueo incom-
pleto de rama derecha y desviacién derecha
del eje. Los Rx de térax muestran el hiperflujo
pulmonar.

Ecocardiograma es el método de eleccion,
para el diagnoéstico de defecto septal auricu-
lar y cuantificacién del corto-circuito. Sobre-
carga de volumen de las cavidades derechas
puede ser el primer hallazgo encontrado en
un paciente con C.l.A. previamente no diag-
nosticada.

Ecocardiografia Transesofagica es requerida
para el diagnéstico del defecto tipo seno ve-
noso y para la evaluacion precisa de los de-
fectos tipo O.S. antes de cierre con dispositi-
vo y debe incluir tamafo del defecto, tamafo
y calidad de los rebordes, exclusién de defec-
tos adicionales y confirmacién de un drenaje
venoso pulmonar normal.
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Cateterizacion Cardiaca es requerida en ca-
sos de Hipertensién pulmonar moderada-se-
vera en ecocardiografia para determinacion
de la resistencia vascular pulmonar y reacti-
vidad vascular pulmonar.

En presencia de drenaje venoso andémalo pul-
monar, a menos que el curso de todas la ve-
nas pulmonares sea completamente claro en
el ecocardiograma, RMN o CT.

Arteriografia coronaria selectiva en pacientes
mayores de 40 afios con factores de riesgo
para enfermedad coronaria (Clase lla nivel de
evidencia B).

Exepcionalmente para calculo del corto-cir-
cuito, solo si la relevancia hemodinamica del
defecto no es clara desde el ecocardiograma.

E. Tratamiento: Recomendaciones para cie-
rre percutaneo o quirurgico de defecto septal
auricular:

Clase |

1. Pacientes con shunt significativo (signos
de sobrecarga de volumen de cavidades de-
rechas) y RVP < 5UW, deben ser llevados a
cierre del defecto, independiente de la pre-
sencia de sintomas. (Nivel de evidencia B).

2. Cierre con dispositivo es el método de elec-
cion para C.I.A. tipo ostium secundum, cuan-
do es aplicable (Nivel de evidencia C).

3. Un defecto septal tipo ostium primum, seno
venoso 0 seno coronario deben ser reparados
quirdrgicamente mas que por via percutanea.
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Clase lla

1. Todos los defectos septales auriculares
independiente del tamafio en pacientes con
sospecha de embolismo paraddjico (exclui-
das otras causas), deben ser considerados
para cierre del defecto. (Nivel de evidencia C)

2. Cierre del defecto septal es razonable en
presencia de sindrome de platypnea-ortho-
deoxia (Nivel de evidencia B).

Clase IIb

1. Pacientes con RVP > 5 UW pero < 2/3 RVS
o PAP < 2/3 de la presion sistémica (basal o
después de test de vasoreactividad con va-
sodilatadores, preferiblemente oxido nitrico o
después de terapia orientada para hiperten-
sion pulmonar) y evidencia de un shunt neto
de izquierda a derecha (QP:QS:>1.5), pue-
den ser considerados para intervencion (Nivel
de evidencia C).

Clase Il

1. Cierre de un defecto septal auricular debe
ser evitado en pacientes con fisiologia de Ei-
senmenger.

Cierre del defecto septal auricular con dispo-
sitivo ha aparecido la primera eleccion para
defectos tipo ostium secundum, cuando la
morfologia es favorable (incluye un diametro
< de 38mm vy suficiente rebordes de por lo
menos 5 mm excepto el adrtico), este es el
caso en > del 80% de los pacientes. Aunque
no puede ser asumida de ser cero, varios re-
cientes estudios no han reportado mortalidad.
Complicaciones severas fueron observadas
en < del 1% de los pacientes. Terapia anti pla-
quetaria es requerida por al menos 6 meses
(ASA 100mgs/dia minimo) sola o en combina-
cioin con clopidogrel. Estudios comparando
cirugia e intervencion por catéter han reporta-
do similares ratas de éxito y mortalidad, pero
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la morbilidad fue menor y estadia hospitalaria
mas corta con el manejo percutaneo.

Resultados son mejores cuando se repara el
defecto antes de los 25 afios de edad. Cierre
de la C.I.A. después de los 40 afios no parece
afectar la frecuencia de desarrollar arritmias
durante el seguimiento. Sin embargo los pa-
cientes se benefician del cierre a cualquier
edad con respecto a morbilidad (capacidad al
ejercicio, falla cardiaca derecha), particular-
mente cuando el cierre puede ser hecho con
dispositivo.

F. Recomendaciones de seguimiento.

Evaluacion de seguimiento debe incluir deter-
minacién de shunt residual, tamano y funcion
del ventriculo derecho, insuficiencia tricuspi-
dea y calculo de PAP por ecocardiografia, y
también evaluacion de arritmias por historia,
EKG y si esta indicado monitoreo Holter.

Después de cierre con dispositivo, seguimien-
to regular durante los primeros 2 afios y luego
dependiendo de los resultados cada 2-4 afos
es recomendado.

Profilaxis para Endocarditis bacteriana es re-
comendada por 6 meses, después de cierre
con dispositivo.

Defecto septal ventricular

A. Aspectos anatomicos: Varias localizacio-
nes de el defecto dentro del septum interven-
tricular son posibles y pueden ser divididas en
4 grupos:

— Peri membranosa (la mas comun, re-
presenta el 80% de las C.I.V.; localizada
en el septum membranoso, adyacente a
las valvulas aortica y tricuspidea; aneu-
rismas del septum membranoso son
frecuentes y pueden resultar en cierre
parcial o completo).
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— Muscular/trabecular (representa el
15-20%, completamente rodeada por
musculo, varias localizaciones, frecuen-
temente multiple)

— C.1.V. del tracto de salida/supracristal/
subarterial (representa el 5%, localiza-
da debajo de las valvas semilunares en
el septum conal o de salida; frecuente-
mente asociado con insuficiencia aorti-
ca progresiva, debido a prolapso de la
cuspide aortica, usualmente la dere-
cha).

— C.I.V. del tracto de entrada/AV/tipo ca-
nal/ defecto septal ventriculo-arterial, ti-
picamente ocurre en sindrome de Down.
Frecuentemente solo existe un defecto,
pero multiples defectos pueden ocurrir.
C.1.V es un componente comun de ano-
malias complejas como la tetralogia de
Fallot, TGA, etc. Cierre espontaneo de
una C.1.V. puede ocurrir, mas frecuente-
mente en musculares, pero también en
defectos perimembranosos.

B. Prevalencia: Defectos septales ventri-
culares constituyen el defecto cardiaco mas
comun al nacimiento, después de la valvula
aortica bivalva y se presenta en aproximada-
mente 3.0 a 3.5 infantes por 1000 nacimien-
tos vivos.

C. Presentacion clinica e historia natural:
La presentacion clinicaca usual en adultos
incluye:

— C.L.V. operada en la nifiez sin shunt
residual.

— C.L.V. operada en la nifiez, con c.i.v.
residual. El tamafo del shunt residual
determina la presencia de sintomas y
el grado de sobrecarga de volumen del
ventriculo izquierdo.
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— C.L.V. con shunt de izquierda-derecha
o hipertensién pulmonar, que no fue
considerada para cirugia en la infancia.

— Sindrome de Eisenmenger: grandes
C.L.V. con originalmente grandes shunts
de izquierda-derecha y desarrollo de
severa enfermedad vascular pulmonar,
resultandom en inversion del flujo y cia-
nosis.

La mayoria de los pacientes con C.I.V. han
sido cerrados en la nifiez, o son pacientes
con pequefas c.i.v. que nunca fueron opera-
das o que tienen un defecto residual después
de reparo quirurgico, sin sobrecarga de volu-
men del ventriculo izquierdo en el ecocardio-
grama, usualmente se mantienen asintomati-
cas Yy no requieren cirugia.

Varios problemas pueden ocurrir en la edad
adulta:

— Endocarditis, que ha sido reportada
hasta 2 por 1000 pacientes/afo.

— Debido a un incremento en la presion
sistolica-diastolica del V.l., la extension
del shunt de izquierda-derecha puede
incrementar con el tiempo, llevando a
sobrecarga de volumen del ventriculo iz-
quierdo y eventualmente falla cardiaca.
Estos pacientes son candidatos para cie-
rre.

— En caso de C.I.V. supracristal, exis-
te sustancial riesgo de prolapso de la
cuspide coronaria derecha de la valvula
aortica, resultando en insuficiencia aor-
tica progresiva.

— Cianosis e intolerancia al ejercicio se-
cundario a desarrollo de enfermedad
vascular pulmonar progresiva.
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D. Diagnéstico.

Ecocardiografia: Es la técnica diagndstica
de eleccion, ya que provee el diagnostico ge-
neral y evaluacion de la severidad de la enfer-
medad. Hallazgos claves son la localizacién,
numero y tamano de los defectos, severidad
de la sobrecarga de volumen del V.I. y un es-
timativo de la PAP.

Recomendaciones para cateterizacion
cardiaca:

Clase |

1. Cateterizacion cardiaca para evaluar la
operabilidad de adultos con C.I.V. e Hiper-
tension pulmonar. (Nivel de evidencia C).

Case lla

1. Cateterizacion cardiaca puede ser util
para adultos con C.I.V. en quienes los datos
no invasivos son inconclusos e informacién
adicional es necesaria para el manejo. Datos
no obtenidos incluyen los siguientes:

— Cuantificacién del shunt (Nivel de evi-
dencia B).

— Evaluacion de la presion y resistencia
pulmonar en pacientes con HTP. Rever-
sibilidad de la HTP debe ser evaluada
con varios vasodilatadores. (Nivel de
evidencia B).

— Evaluacion de otras lesiones como in-
suficiencia aortica y ventriculo derecho
de doble camara (Nivel de evidencia C).

— Determinacién de si multiples defectos
estan presentes antes de cirugia (Nivel
de evidencia C).
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— Arteriografia coronaria esta indica-
da en pacientes con factores de riesgo
para enfermedad coronaria (Nivel de
evidencia C).

— Anatomia de la C.I.V. especialmente si
cierre con dispositivo es contemplado.
(Nivel de evidencia C).

E. Tratamiento.

Cierre quirurgico (parche pericardico) puede
ser ejecutado con baja mortalidad operatoria
(1-2%) y buen resultado a largo termino y se
mantiene el tratamiento de elecccion. Cierre
transcateter puede ser considerado en pa-
cientes con incrementados factores de riesgo
para cirugia, multiples intervenciones cardia-
cas previas o C.l.V. que son pobremente ac-
cesibles para cirugia.

Indicaciones para intervenciéon en defectos
septales ventriculares:

Clase |

1. Pacientes con sintomas que pueden ser
atribuidos al shunt de izquierda-derecha de la
C.L.V. y que no tengan enfermedad vascular
severa deben ser sometidos a cierre quirurgi-
co de la C.I.V. (Nivel de evidencia C).

2. Pacientes asintomaticos con evidencia de
sobrecarga de volumen del V.I. atribuible a la
C.L.V. deben ser sometido a cierre quirurgico
del defecto.

Clase lla

1. Pacientes con historia de endocarditis in-
fecciosa deben ser considerados para cierre
quirurgico de la C.I.V. (Nivel de evidencia C).

2. Pacientes con prolapso asociado a la C.1.V.
de una cuspide de la valvula aortica, causando
regurgitacionaortica progresivadebensercon-
siderados para cirugia. (Nivel de evidencia C).
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3. Pacientes con C.I.V. e Hipertension pul-
monar deben ser considerados para cirugia,
cuando exista todavia un shunt neto de iz-
quierda a derecha (QP:QS>1.5) y una PAP o
RVP < 2/3 de los valores sistémicos (basal o
después de test de vasoreactividad con va-
sodilatadores, preferiblemente oxido nitrico o
después de un ciclo de tratamiento especifico
de HTP). (Nivel de evidencia C).

Clase Il

1. Cirugia debe ser evitada en C.I.V. con S.
de Eisenmenger y cuando desaturacion indu-
cida por el ejercicio esta presente (Nivel de
evidencia C).

2. Si la C.I.V. es pequefa, no subarterial, no
lleva a sobrecarga de volumen del V.I. o Hi-
pertension pulmonar y no existe historia de
endocarditis infecciosa, la cirugia debe ser
evitada. (Nivel de evidencia C).

Cierre de C.L.V. por via percutanea
Clase lib

Cierre con dispositivo de una C.I.V. mus-
cular puede ser considerado especial-
mente si la C.l.V. esta remota a la valvu-
la tricuspide y a la aorta, si la C.l.V. esta
asociada con dilataciéon del V.I. o hiper-
tensién pulmonar. (Nivel de evidencia C).
Cierre de una C.1.V, con dispositivo es una
opcion en algunas C.L.V. residuales des-
pués de cirugia. Dada la proximidad de la
valvula aortica, el cierre percutaneo con
dispositivo de una C.I.V. perimembranosa
es corrientemente todavia considerado ex-
perimental. Cierre percutaneo de estos de-
fectos requiere un margen septal minimo
de 5mm por debajo de la valvula aortica.
En adicién a la C.I.V. congénita, cierre percu-
taneo también puede ser ejecutado en C.1.V.
post-infarto.
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Después de cierre con dispositivo, seguimien-
to regular durante los primeros 2 afios y luego
dependiendo del resultado, cada 2-4 afos es
recomendado. Después de cierre quirurgico,
sin corto-circuito residual, seguimiento cada 5
afnos es razonable.

Posible desarrollo de bloqueo AV completo
requiere atencion (pacientes que desarrollan
bloqueo bifascicular o bloqueo trifascicular
transitorio, después del cierre de la C.l.V,,
estan a riesgo en los afnos subsiguientes de
desarrollar bloqueo AV completo).

Finalmente los pacientes con disfuncion ven-
tricular, shunt residual, hipertension pulmonar,
insuficiencia aortica u obstruccion al tracto de
salida del ventriculo izquierdo o derecho, de-
ben ser seguidos cada afo.

Ductus arterioso persistente

A. Aspectos anatomicos

El ductus arterioso persistente es un rema-
nente embriolodgico, que conecta el techo de
la arteria pulmonar izquierda con la aorta des-
cendente, justo distal a la arteria subclavia iz-
quierda. El ductus puede presentarse en una
variedad de tamanos y configuraciones; pue-
de ser corto y amplio o estrecho y largo. De-
pendiendo de su morfologia y configuracion,
Krichenko clasifico 5 tipos de ductus: tipo A
(ductus conico) es el mas frecuente y tiene
una forma de embudo con un orificio adrtico
amplio (ampolla aortica) y un orificio estrecho
cerca de la arteria pulmonar. El estrecha-
miento en el orificio pulmonar es debido al
hecho de que el ductus empieza a cerrarse
espontaneamente desde el extremo pulmo-
nar. Ductus grandes > de 10mm son vistos
mas frecuentemente en adultos.

B. Prevalencia

El ductus arterioso persistente representa
cerca del 5-10% de todas las cardiopatias
congénitas, con las mujeres afectadas cerca
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de dos veces mas frecuentemente que los
hombres. El ductus funcionalmente se cie-
rra durante las primeras 48 horas de vida; un
Ductus es considerado anormal si se mantie-
ne permeable mas alla de la segunda sema-
na de vida. Cierre anatomico completo con
fibrosis ocurre en la 2-3 semana y una banda
fibrosa sin lumen resulta y es llamada liga-
mento arterioso.

C. Fisiopatologia

En la vida fetal, cuando los pulmones no es-
tan funcionando, solo una pequefa cantidad
de sangre pasa a los pulmones. El ductus
fetal es importante para derivar el gasto car-
diaco ventricular derecho lejos del lecho vas-
cular pulmonar de alta resistencia a la circula-
cion sistémica. La mayoria de la sangre fluye
del ventriculo derecho y arteria pulmonar via
el ductus arterioso a la aorta descendente.
Esta funcién cesa después del parto, cuan-
do el infante empieza a respirar y la tension
de oxigeno se incrementa. La pared ductal
contiene una capa muscular que se contrae
como resultado de la disminucion en los ni-
veles de prostaglandinas después del parto,
por la eliminacion de la fuente placentaria y
su metabolismo en el pulmdn que comienza a
funcionar ahora.

Un ductus péqueio no crea ninguna sobre-
carga hemodinamica. En cambio un ductus
moderado o grande con shunt de izquuierda a
derecha impone una sobrecarga de volumen
al ventriculo izquierdo. La direccion y magni-
tud del shunt dependen del radio RVP/RVS
y del tamano del ductus. Un ductus con HTP
severa y shunt de derecha a izquierda, hace
que sangre desaturada entre a la aorta distal
y al origen de las arterias cartotidas, estimu-
lacién hipoxica de los centros respiratorios no
ocurre y cianosis diferencial entre miembros
superiores e inferiores ocurre.
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D. Diagnostico

Ecocardiograma: Es la técnica diagnosti-
ca de eleccion para evaluacidon del ductus,
grado de sobrecarga de volumen del ventri-
culo izquierdo, PAP, tamafo de la auricula
izquierda y cambios en las cavidades dere-
chas.

Cateterismo Cardiaco: Esta indicado cuando
PAP esta elevada en ecocardiografia y para
estimacion de la R.V.P.

E. Tratamiento
Recomendaciones para intervencion en
ductus arterioso persistente.

En adultos calcificacion y/o frialdad del duc-
tus puede ser un problema significativo para
cirugia. Cierre con dispositivo es el método
de eleccion, aun si otras cirugias cardiacas
estan indicadas debido a otras lesiones car-
diacas concomitantes, al disminuir los tiem-
pos de bypass cardiopulmonar y puede ser
llevado cabo en la vasta mayoria de los adul-
tos, con muy baja rata de complicaciones.

Clase |

El ductus debe ser cerrado en pacientes con
signos de sobrecarga del ventriculo izquierdo
(Nivel de evidencia C).

El ductus debe ser cerrado en pacientes con
hipertension pulmonar que sea < 2/3 de la
presion sistémica o RVP < 2/3 de la RVS. (Ni-
vel de evidencia C).

Cierre con dispositivo es el método de elec-
cion cuando es técnicamente posible (Nivel
de evidencia C).

Endocarditis previa. (Nivel de evidencia C).
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Clase lla

El ductus debe ser considerado para cie-
rre en pacientes con PAP >2/3 de la presion
sistémica o RVP> 2/3 de la RVS, si todavia
hay shunt de izquierda a derecha (QP:QS>
1.5:1.0) o cuando test (preferiblemente 6xido
nitrico) o tratamiento demuestra reactividad
vascular pulmonar. (Nivel de evidencia C)

Cierre con dispositivo debe ser considerado
en ductus pequefios con soplo continuo (fun-
cion V.I. y PAP normal). Nivel de evidencia C.

Clase Il

Cierre del ductus debe ser evitado en ductus
silentes (muy pequenos, sin soplo) Nivel de
evidencia C.

Cierre del ductus debe ser evitado en pacien-
tes con sindrome de Eisenmenger. Nivel de
evidencia C.

COARTACION DE AORTA.

La coartacion de aorta es usualmente locali-
zada en el istmo adrtico, como un pliegue de
la pared posterior de la aorta, en muchos ca-
sos opuesto al origen del ductus arterioso. La
coartacién es mas frecuentemente localizada
inmediatamente pos debajo del origen de la
subclavia izquierda, pero puede aun estar lo-
calizada antes del origen de la subclavia, o
raramente en la aorta abdominal. La coarta-
cion puede estar acompafada por hipoplasia
del arco aodrtico y/o estrechamiento tubular
del istmo.

Representa el 5-8% de todos los defectos
cardiacos congénitos. Lesiones asociadas
incluyen valvula aortica bicuspide (hasta el
85%), estenosis aortica supravalvular, este-
nosis mitral (valvula en paracaidas), etc.

Volumen 2

La coartacion impone una significativo au-
mento de la post-carga del ventriculo izquier-
do, resultando en incrementado stress de
pared, hipertrofia ventricular izquierda com-
pensatoria, disfuncion ventricular y el desa-
rrollo de colaterales arteriales.

Diagnéstico

Aspectos clinicos incluyen hipertension sisto-
lica en miembros superiores e hipotension en
miembros inferiores, un gradiente de presion
entre las extremidades > de 20mmHg, retardo
en el pulso radio-femoral y colaterales palpa-
bles.

Ecocardiografia: Provee informacién acerca
del sitio, estructura y extensién de la coarta-
cion, funcion e hipertrofia del V.., anormali-
dades cardiacas asociadas y diametros de la
aorta y de los vasos supraorticos. Gradientes
doppler no son Uutiles para cuantificacion ni
en coartacion nativa ni en post-quirurgico. Un
run-off diastdlico es presumiblemente el mas
confiable signo de coartacion aortica signifi-
cativa o re coartacion.

En presencia de colaterales extensas, los
gradientes no son confiables. Después de
reparo quirurgico, incrementadas ratas de
flujo sistdlico pueden desarrollarse, aun
en ausencia de significativo estrechamien-
to, debido a la falta de compliance aortica.
RMN o CT: Son las técnicas no invasivas pre-
feridas para evaluar la aorta entera en adul-
tos. Ambos métodos muestran sitio, extension
y grado de estrechamiento, el arco aortico y la
aorta pre y post-estenotica.

Cateterismo Cardiaco: Un gradiente pico-pico
> de 20mmHg indica una coartacion hemo-
dinamicamente significativa y aortografia es
todavia el patron de oro para evaluacién de
coartacion de aorta en muchos centros antes
y después de tratamiento quirdrgico o percu-
taneo.
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Tratamiento

En Coartacion Aortica nativa, con anatomia
apropiada aortoplastia con stent ha apare-
cido el tratamiento de primera eleccién en
adultos. El interrogante de utilizar stents cu-
biertos o no cubiertos no ha sido resuelto.
Stents biodegradables estan en desarrollo.
Para adultos con coartacion aortica recurren-
te o residual angioplastia con o sin stent ha
sido mostrada de ser efectiva y preferible-
mente stent ha aparecido la eleccion si la
anatomia es apropiada.

Clase |

Todos los pacientes con una presion diferen-
cial entre miembros superiores e inferiores >
de 20mm Hg, independientemente de sinto-
mas, pero con hipertension en miembros su-
periores (>140/90mmHg en adultos) o signifi-
cativa hipertrofia ventricular izquierda deben
ser llevados a intervencion (Nivel de eviden-
cia C).

Clase lla

Independiente del gradiente de presidn, pa-
cientes hipertensos con > del 50% de estre-
chamiento aodrtico relativo al diametro de la
aorta a nivel del diafragma (en CT, RMN o
Aortografia), deben ser considerados para in-
tervencion. (Nivel de evidencia C).

Clase IlIb

Independiente del gradiente de presion y pre-
sencia de hipertension, pacientes con estre-
chamiento de la aorta > del 50% relativo al dia-
metro de la aorta a nivel del diafragma (en CT,
RMN o Aortografia), pueden ser considerados
para intervencion. (Nivel de evidencia C).

Volumen 2
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