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RESUMEN

Presentamos el caso de una paciente de 35 aflos con diagnéstico de sindrome de aorta media congénita
corregida en la infancia con bypass adrtico con interposicién de un conducto de dacrén. Durante el se-
guimiento fue diagnosticada de hipertensién arterial por lo que se inicié tratamiento antihipertensivo y se
implantd un stent en el conducto. En un TC de aorta de control se aprecié una lesién costal sugestiva de
osteocondroma que comprimia el conducto. Se realizé un cateterismo cardiaco que confirmé la estenosis
hemodinamica por compresion extrinseca de la lesién costal a nivel del stent implantado previamente. El
estudio con imagen con TC ayudd a diagnosticar una complicacion a nivel de la aorta que habfa pasado
desapercibida en otras técnicas de imagen.
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ABSTRACT

We present the case of a 35-year-old patient with a diagnosis of congenital middle aortic syndrome corrected in
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& cmonoithe | childhood with aortic bypass interposition of a Dacron conduit. During follow-up, she was diagnosed with arte-
descending and abdominal ; g : ; : ) - ;
- rial hypertension, for which antihypertensive treatment was started and a stent was implanted in the conduit.

A control CT of the aorta revealed a rib lesion suggestive of osteochondroma that compressed the duct. Cardiac
catheterization confirmed hemodynamic stenosis due to extrinsic compression of the rib lesion at the level of the
previously implanted stent. The CT imaging study helped to diagnose a complication at the level of the aorta that
had gone undetected in otherimaging techniques.

> Aortic CT scan.
> Extraanatomic aorto-aortic
bypass.

Presentacion del caso En una tomografia computarizada (TC) de control, se objetivo una lesion en 6° arco
costal izquierdo sugestivo de ostocondroma (Figura 1), que esta en intimo contac-

toy deforma la cara posterior del stent del bypass. Se completa el estudio mediante

Se presenta el caso de una mujer de 35 afos en seguimiento en nuestra unidad
de cardiopatias congénitas por una coartacion de aorta tordcica descendente
corregida a los 4 anos de vida mediante un bypass de aorta descendente con
interposicion de un conducto de dacrén de 12 mm. Durante el seguimiento
evolutivo fue necesario realizar una angioplastia con balén a los 20 afos e im-
plantar un stent en el conducto de dacrén a los 30. Ademds, por hipertension
arterial (HTA) se habia iniciado tratamiento antihipertensivo con IECA.

o0%0

un cateterismo cardiaco que muestra el stent del conducto extraanatémico nor-
moposicionado pero con una reduccion del calibre condicionado por compresion
extrinseca en su cara posterior (Figura 2, video 1y 2) con un gradiente hemodi-
namico a través del stent de 20 mm Hg con curva de presién amortiguada en aorta
abdominal. Se realiza un intento de angioplastia, redilatando el stent con balones
Atlas 12 x 20 mm y 14 x 20 mm observando inicialmente un aumento de calibre,
pero con posterior “recoil” quedando un gradiente final de 20 mm Hg.
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Figura 1.Imagen de TC Cardiaco. A. Corte axial que muestra una lesién en 6° arco costal izquierdo que contacta, impronta y deforma la cara posterior del stent
sugestivo de osteocondroma (flecha amarilla). B. Reconstruccién volumétrica donde se puede ver la lesién costal integrada en el stent del conducto adrtico

(flecha negra).

Figura 2. Cateterismo cardiaco. Imagen de angiografia en proyeccion
lateral que muestra un stent en el conducto de aorta de descendente de
11-12 mm con reduccion del calibre hasta 7,4 mm con una muesca muy
evidente en su cara posterior (flecha) en relacion con compresion extrinseca
por la lesiéon costal descrita en el TC.

Tras ser comentado en sesion multidisciplinar junto al equipo de cirugfa car-
diaca de cardiopatias congénitas y cirugia toracica, se decide realizar un nuevo
bypass adrtico extraanatémico, sin reseccion del previo que estaba intimamen-
te adherido e integrado en la lesion costal. Fue intervenida mediante esterno-
tomia media colocandose un tubo de PTFE n° 20 extranatémico desde la aorta
ascendente hasta la aorta descendente supradiafragmdtica con anastomosis
termino-lateral a dicho nivel con buen resultado.

Tras la recuperacion, se solicitd una nueva TC de control donde se pueden ver
los dos conductos extranatémicos de la aorta y su coartacion de aorta nativa
(Figuras 3y 4). En el seguimiento postoperatorio las cifras de tension se nor-
malizaron por lo que se pudo suspender el tratamiento hipertensivo.
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Video 1. Cateterismo cardiaco: Angiografia de aorta frontal donde se
identifica la imagen ciega de su aorta descendente nativa con salida de
pequefas colaterales y conducto heterotépico con stent en su porcion
media con la muesca posterior.

Discusion

La coartacion de aorta (CoA) consiste en un estrechamiento de la aorta de ori-
gen congénito. Constituye el 6-8 % de las cardiopatias congénitas, con una
incidencia estimada del 1 de cada 2.500 nacidos vivos'". La localizaciéon mas ha-
bitual es a nivel de la aorta tordcica yuxtaductal, sin embargo en una minorfa de
los casos (0,5 a 2 %) @ se puede localizar en la aorta toracica distal o abdominal,
y en este caso recibe también el nombre de sindrome de aorta media (SAM).
Esta variante de coartacion de aorta toracico-abdominal suele comprometer
a un segmento mas extenso de la aorta, como el caso de la paciente que pre-
sentamos, y en ocasiones puede afectar a otras ramas viscerales (esplacnicas,
renales, mesentéricas,etc).

4 4
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Video 2. Cateterismo cardiaco: Vista lateral de la angiograffa.

La localizacion anatomica mas frecuente del estrechamiento adrtico en el SAM
es la aorta suprarrenal (29-60 %), siendo la estenosis infrarrenal menos frecuen-
te (8 %-15 9%)@3.

La mayoria de los casos de SAM son considerados congénitos o idiopaticos,
aungue algunos casos estan asociados a trastornos genéticos como el sindro-
me de Williams, neurofibromatosis tipo | y el sindrome de Alagille. Ademas,
también se ha asociado con enfermedades vasculares inflamatorias como la
arteritis de Takayasu®?.

Con independencia de la etiologia, suele presentarse con HTA grave en aso-
ciacién con debilidad o ausencia de pulsos femorales. La edad del diagndstico
va a depender de la severidad de la estenosis y de las ramas afectadas. En los
ultimos 20 afnos se ha descrito un descenso de la edad media del diagndéstico

Figura 3. Iméagenes de reconstruccion volumétrica de TC. A. Se identifica
la solucién de continuidad en la aorta nativa que corresponde con region
hipoplasica de la coartacién de aorta descendente nativa (flecha punteada
blanca), el nuevo conducto extraanatomico entre aorta ascendente y aorta
descendente (flecha amarilla) de mayor calibre respecto al conducto de
aorta descendente antiguo (flecha azul). B. Se aprecia el osteocondroma en
el stent de conducto descendente de la infancia (flecha roja).

siendo de 7,1 anos®, atribuido a los avances en las técnicas de diagnostico
cardioldgico.

Aunque la ecocardiografia sigue representado la técnica de imagen mas em-
pleada para el diagndstico y seguimiento de los pacientes con coartacion de
aorta, presenta limitaciones como una menor resolucion espacial, escasa co-
bertura de la extension adrtica con visualizacién deficiente de los segmentos
mas distales de la aorta. Por ello a dia de hoy, otras técnicas de imagen como
el TC o la RM Cardiaca® han adquirido un gran peso, en el manejo de los pa-
cientes con patologia adrtica, permitiendo ayudar a estratificar la severidad de
lesiones residuales o diagnosticar complicaciones no visibles por ecocardio-
grafia o incluso por angiografia invasiva, como es el caso que presentamos que
habia pasado inadvertida la compresién extrinseca del bypass adrtico extra-
anatémico por el tumor costal.

Figura 4. Imagenes de reconstruccion volumétrica de TC. En esta imagen se ven varias reconstrucciones de la aorta vista desde detras. Se aprecia la solucion
de continuidad en la aorta nativa (flecha punteada blanca), el nuevo conducto extraanatomico (flecha amarilla), con mayor calibre que el conducto de aorta

descendente antiguo (flecha azul), apreciandose el osteocondroma (flecha roja).
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En cuanto al tratamiento invasivo de la coartacion de aorta descendente-abdo-
minal, no existen indicaciones especificas; en general, el abordaje terapéutico
mas apropiado va a depender de la edad del paciente, el tipo de lesién y la
existencia o no de afectacion de otras ramas arteriales. Se puede optar por una
intervencion endovascular, aunque en la mayoria de los casos se suele llevar a
cabo por un abordaje quirlrgico por cirugia abierta. Las intervenciones quirtr-
gicas incluyen bypass aortoadrtico, aortoplastia con parche y reparacion adrtica
primaria tras alargamiento adrtico®®. En una revision de 630 casos infantiles de
SAM, el 55 % de los pacientes fueron sometidos a intervencion quirirgica®; la
cirugia mas frecuente fue la derivacion aortoadrtica (42 %), como en nuestra
paciente, seguida de la reconstruccion con injerto de parche (23 %).

En la evolucidn de los pacientes corregidos con injertos protésicos, una de los
problemas més tipicos es que el tubo sintético no crecera con el paciente, pre-
cisando una reintervenciéon que puede consistir en el reemplazo del injerto,
el aumento in situ o la colocacion extraanatémica de un injerto adicional. La
edad a la que se realiza la intervencion desempefa un papel fundamental en
la determinacién de la necesidad de reintervencion”®. Cuando se coloca un
injerto protésico en un nifo pequeno, el crecimiento futuro puede requerir la
sustitucion del mismo a medida que el nifo envejece, como nuestra paciente
que se intervino con 4 afnos de edad.

En cuanto al osteocondroma, representa la lesion benigna mas frecuente del
hueso. Pueden ser solitarias (85 %) o multiples formando parte del sindrome de
exostosis hereditaria multiple. Entre las complicaciones descritas se encuentra
el compromiso vascular y el efecto masa que en el caso de localizacion costal,
pueden llegar a producir derrame pleural y/o hemotérax®. En nuestra paciente
se trata de una lesion Unica, apareciendo en una localizacion intimamente con
el bypass aortico heterotopico, favoreciendo el roce a dicho nivel. Al tratarse
de una lesion benigna y dado que se encontraba integrado en el conducto
aortico lo que dificultaba su reseccion, se decidié no llevar a cabo su exéresis,
continuando con controles radioldgicos periddicos.

Conclusion

En el caso presentado, el TC cardiaco permiti¢ valorar de forma precisa la
recoartacion del injerto adrtico, aunque tuviera una causa tan infreciente
como una compresién extrinseca por una lesion costal y contribuyé junto
con otras técnicas de imagen a la planificacién del manejo y seguimiento.
El empleo de la multimodalidad en la imagen cardiaca es fundamental en
el escenario de las cardiopatias congénitas para una valoracién global de
estos pacientes.
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Ideas para recordar

El sindrome de la aorta media es una entidad poco frecuente que tenemos
que descartar en pacientes jovenes con HTA en su mayoria de origen con-
génito o idiopético.

EITCy la RM constituyen en la actualidad una piedra angular en el manejo
de los pacientes con patologia adrtica, en concreto con coartacion de aorta
para su diagnostico, seguimiento y planificacion de tratamiento.
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