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Palabras clave Resumen

> Coartacion de aorta
> Interrupcion adrtica
> Hipertension refractaria

Se presenta un paciente varén de 41 afos con diagnéstico casual de hipertension arterial tras accidente de
trafico. Se describe la presentaciéon muy infrecuente de un paciente en cuyo estudio de extensién de hiperten-
sidn, se objetivo una interrupcién completa del arco adrtico que habia cursado de forma asintomatica. Dada la

evolucion del paciente durante su infancia, sospechamos que se trataba de una coartacion de aorta inadvertida,
que habia progresado hacia interrupcién completa.

Keywords Abstract

> Coarctation of the aorta
> Aortic interruption
> Refractory hypertension

We are presenting a 41-year-old man diagnosed of hypertension after a traffic accident. We described a rare
presentation of a patient evaluated for hypertension where the studies conducted revealed the presence of a
complete interruption of the aortic arch which had been asymtomatic till then. Taking into consideration the

patient medical history during childhood, we considered it was a case of an inadvertent coarctation of the
aorta progressing to complete interruption over time.

> Existen pocos casos descritos de interrupcion del arco adrtico durante
la edad adulta y seguimiento a largo plazo.

> En el estudio etioldgico de la hipertension refractaria se debe descartar,
no sélo en jovenes sino también en adultos, la presencia de una coarta-
cion o interrupcion del arco adrtico.

> Esimportante el estudio exhaustivo de la neovascularizacién arterial,
dada sus implicaciones terapéuticas.

Introduccion

La hipertensién en el paciente joven es un hallazgo relativamente frecuente que
debe ser estudiada en profundidad.

Es importante realizar una buena anamnesis y exploracion fisica para establecer
un diagndstico etioldgico. En algunos casos, podemos encontrarnos ante una
interrupcion del arco adrtico, ya sea por defecto genético o bien, debido a una
progresion significativa de la coartacion adrtica.
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Descripcion del caso

Varén de 41 afos, fumador, sin otros antecedentes personales o familiares de
interés, que es estudiado por hipertensién arterial. No se referia consumo de
farmacos ni otras sustancias. El paciente se habia encontrado asintomatico a
lo largo de su vida, con adecuada capacidad funcional y buena tolerancia al
ejercicio. Se le realizé el diagndstico de hipertension arterial de forma casual
tras traumatismo, inicidndose tratamiento antihipertensivo.

Al examen fisico presentaba buen estado general, tension arterial (TA) 190/100
mmHg, frecuencia cardiaca 82 Ipm. Al examen cardiovascular los ruidos car-
diacos eran ritmicos, ausencia de soplos, sin embargo se apreciaban pulsos
femorales débiles con ausencia de palpacién de pulsos pedios. Resto del exa-
men irrelevante.

Los examenes de laboratorio mostraron niveles normales de creatinina, iones,
gasometria asi como de catecolaminas en sangre y en orina. No se encon-
traron hallazgos patolédgicos en la radiografia de térax (Figura 1A), mientras
que el electrocardiograma (ECG) mostré ritmo sinusal con signos de hipertrofia
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ventricular y alteraciones inespecificas de la repolarizacion (Figura 1B). En la
ecograffa de abdomen, no se objetivaron hallazgos patoldgicos. Se realizé au-
tomonitorizacion de la presion arterial (AMPA), constatandose cifras tensiona-
les sistolicas (TAS) en torno a 200 mmHg. El ecocardiograma mostré buena fun-
cion ventricular izquierda con ligera hipertrofia ventricular asi como hallazgos
compatibles con posible coartacion de aorta (Figura 2A). En este contexto, se
realizd posteriormente un ecocardiograma transesofagico, que document la
presencia de una valvula adrtica bictspide asi como una salida independien-
te de la arteria descendente anterior (DA) y de la circunfleja (Cx) (Figura 2B),
destacando ademas, la presencia de flujo color que drenaba a la aorta toracica
descendente en probable relacion con el drenaje de la circulacion colateral
(Figura 2C-2D). En la tomografia torécica se constaté la interrupcién comple-
ta del arco adrtico a nivel del istmo con dilatacién marcada de la circulaciéon
colateral y presencia de sacos aneurisméticos a nivel de las arterias cervicales
(Figura 3A-3B). En la aortografia, se objetivaron presiones pre-coartacion de
180/90 mmHg y post-coartacion de 86/60 mmHg. Ademads, se confirmé en el
estudio angiogréfico la presencia de una interrupcién completa del arco adr-
tico, sin paso de flujo residual (Figura 3D). En la reconstruccién endoluminal
de la aorta toracoabdominal se objetivaron abundantes orificios de drenaje
de la circulacién colateral hacia la regién intraluminal durante todo su re-
corrido (Figura 4). Se propuso al paciente la realizacion de cirugia versus
cateterismo con dilatacion e implante de stent endoluminal, siendo ambas
opciones rechazadas por el paciente. Se realizé tomografia craneal en la que
no se objetivaron hallazgos patoldgicos. Tras finalizar el estudio, se inicid
tratamiento con cinco farmacos: inhibidores de la enzima convertidora de
angiotensina (IECA), hidroclorotiazida, beta-bloqueantes, calcioantagonistas
y alfa-antagonistas.

Figura 2. 2A: ecocardiograma transtoracico (eje supraesternal): reducciéon
brusca del calibre de la aorta tordcica distal a la subclavia izquierda. 2B:
ecocardiograma transesfofagico (ETE) (izquierda): valvula adrtica bicUspide,
objetivandose salida independiente DA y Cx. Reconstruccion 3D del TAC
(derecha), donde se confirma salida independiente de ambas arterias.
2C-D: ETE a nivel de Ao tordcica. Flujo procedente de circulacion colateral
drenando hacia aorta endoluminal
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Figura 3. 3A: TAC torax (corte sagital), donde se objetiva interrupcion
completa de arco adrtico. 3B: reconstruccion tridimensional de TAC torax.
3C: reconstruccion tridimensional, mostrandose dilatacién significativa de
arterias intercostales, sin general muescas costales. 3D: aortografia, que
muestra ausencia de paso residual entre ambos extremos

Figura 1. 1A: Rx torax del paciente, donde no se aprecia signo de Roesler.
1B: ECG inicial, donde se objetiva signos de hipertrofia ventricular
con alteraciones generalizadas de la repolarizacion

Figura 4. 4A: vision endoluminal de la Ao ascendente y salida de troncos
supraadrticos, con orificios de circulacion colateral. 4B: visién endoluminal
de la Ao toracoabdominal, con orificios de drenaje de circulacién colateral
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Diagnéstico

Hipertension arterial secundaria a interrupcion completa del arco adrtico
tipo A.

Evolucion

Tras 15 afios de seguimiento, el paciente ha persistido con mal control de la
tension arterial, con TAS en torno a 190 mmHg a pesar de tratamiento far-
macolégico intensivo. Analiticamente destacan pardmetros compatibles con
enfermedad renal cronica (ERC) estadio II-IlIA, en probable relacion con ne-
fropatia de origen vascular. En los ecocardiogramas transtoracicos de control
no se constatan modificaciones de la funcién biventricular. Dada la presencia
de ERC, se propuso nuevamente al paciente la realizacion de cateterismo e
implante de stent endoluminal a nivel de la interrupcién (alto riesgo quirur-
gico por sangrado masivo por la circulacién colateral), lo cual el paciente
rechazo.

Discusion

El paciente presentado es diagnosticado de hipertension arterial grado 3 tras
un hallazgo casual de cifras tensionales elevadas. En nuestro caso, se asumio
desde un primer momento, dada las cifras tensionales y la edad del paciente,
que no se trataba de una hipertension arterial esencial.

El abordaje diagnostico incluyd exdmenes complementarios para descartar
causas secundarias de hipertension. En este sentido, la presencia de niveles
normales de catecolaminas, aldosterona y cortisol permitié descartar causas
como el feocromocitoma y el hiperaldosteronismo. La ecografia de abdomen
descartd la probable existencia de estenosis de arteria renal.

Es habitual, en la coartacion de aorta, encontrar la presencia de un soplo
sistolico, predominantemente en regién interescapular’. En nuestro caso,
no se documentoé soplo por tratarse de una interrupcion completa. Sos-
pechamos el diagndstico de posible coartacion de aorta, dada la disminu-
cién de pulsos periféricos en un paciente con HTA de dificil control. En la
radiograffa de térax no se objetivd signo de Roesler a pesar de presentar
circulacion colateral abundante. Esto se debe a que, a pesar de que existia
dilatacion de arterias intercostales, éstas no producian protrusiones costa-
les (puede verse en reconstruccion tridimensional del TC) (Figura 3C). El
diagnostico definitivo de interrupcién del arco adrtico se establecié tras la
realizacion del TC de torax.

En las diferentes pruebas de imagen se objetivd la existencia de marcada
circulacién colateral con drenaje significativo distal a la interrupcion del arco
aortico, presentando incluso sacos aneurismaticos. Es importante el estudio
exhaustivo de la neovascularizacién arterial, dadas las implicaciones que esto
puede conllevar de cara a decidir ciertas actitudes terapéuticas. La realizacion
de un TC craneal en pacientes con interrupcion del arco adrtico descarta la
presencia de aneurismas cerebrales, que se asocian con frecuencia variable
segun las series.

La interrupcién del arco adrtico (IAAo) es una malformacion poco frecuente,
que se presenta en alrededor del 0,003 por cada 1000 nacidos vivos (1% de
los nifios con cardiopatias congénitas). Esta patologfa se define como la falta
de continuidad total anatdmica y luminal entre la aorta ascendente y la aorta
descendente.
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En 1959, Celoria y Patton establecieron una clasificacion, que divide dicha pa-

tologfa en tres tipos segun la localizacion de la obstruccion?

« Tipo A (42%): la obstruccion se sitda a nivel del istmo adrtico, distal a la
subclavia izquierda. Es el tipo de interrupcion que presenta el paciente de
nuestro caso clinico.

-+ Tipo B (53%): entre la arteria carétida izquierda vy la subclavia izquierda. Es
el tipo mas frecuente.

- Tipo C (<5%): entre el tronco braquiocefalico y la arteria carétida izquierda.
Es la forma mas rara de presentacion.

La interrupcion del arco adrtico es una entidad cuya presentacion de forma
aislada resulta excepcional®. En la mayoria de los pacientes, existe un ductus
arterioso permeable que proporciona flujo a la aorta descendente distal a la
interrupcion; asi como una comunicacion interventricular?, que esta presente
en aproximadamente el 50% de las interrupciones tipo Ay en el 80% de las
tipo B. En un 30% de los casos, se asocia con valvula adrtica bictspide (nues-
tro paciente presentaba vélvula adrtica bicuspide, ademas de una anomalfa
coronaria: salida independiente de las arterias DA y Cx). Otras asociaciones me-
nos frecuentes serfan: anomalias en el origen de las arteria subclavia derecha
(predominantemente en las IAAo tipo B), transposicion de grandes arterias,
obstruccion al tracto de salida de ventriculo izquierdo y el canal auriculo-ven-
tricular. En torno a un 68% de los pacientes con IAAo tipo A presenta sindrome
DiGeorge. En el 30% de los casos con patologia del arco adrtico se objetiva una
delecion del cromosoma 22g11.

Se ha postulado de forma frecuente que el predominio de interrupciéon del
arco adrtico tipo A en adultos es debido a la progresién de la coartacion severa
hacia una oclusién completa®. Asimismo, se han reportado numerosos casos
de pacientes con coartacion conocida, que ha progresado a IAAQ®. En estos
casos, se describe un inicio tardio de los sintomas asi como una circulacién
colateral bien desarrollada que pasa por alto la obstruccién’. Segun Vriend
et. al®, la morfologia de la aorta nos puede ayudar a diferenciar entre ambas
entidades: la coartacion que progresa hacia IAAo versus aquellos casos de in-
terrupcion completa que se presentan desde el nacimiento. En la coartacion,
la aorta ascendente conserva su curvatura normal y el arco distal se extiende
ligeramente mas alla del origen de la arteria subclavia izquierda, siendo ambos
observados en nuestro paciente. En la IAAo congénito de tipo A, la aorta as-
cendente suele tener un calibre pequefio y un recorrido recto hacia sus vasos
de rama, mientras que el arco no se extiende mdas alld de la arteria subclavia
izquierda.

Dada la escasa sintomatologia del paciente y la ausencia de patologia durante
la vida neonatal (suelen debutar con signos de insuficiencia cardiaca, cianosis
y dificultad respiratoria a las pocas horas de vida), consideramos que la IAAo
puede deberse probablemente a una coartacion de aorta inicial, que ha pa-
sado desapercibida; evolucionando progresivamente hacia una interrupcion
completa. Es por ello que consideramos que el paciente ha sobrevivido total-
mente asintomatico sin presencia de ductus persistente ni una comunicacion
interventricular. El diagnéstico de interrupcion del arco adrtico de nuestro pa-
ciente se realiza a los 42 afos, en contraste con la literatura, en la que existen
pocos casos de IAAo descritos en adultos, describiéndose en su mayor parte
como progresiones asintomaticas de coartacion de aorta”.

La recanalizacion percutdnea con stent de la IAAo es una alternativa a la ciru-
gia ampliamente aceptada. Han sido descritos varios casos en la literatura, con
buenos resultados tras la intervencion®.

Conclusiones. Presentacion atipica de un paciente con hipertension refracta-
ria, en cuyo estudio etioldgico de HTA se objetivo la presencia de una interrup-
cion del arco adrtico. La coartaciéon o interrupcion completa del arco adrtico,
no solamente debe ser descartada en nifios o adolescentes con hipertension
arterial sino también en adultos con hipertensién de dificil control.
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