Revista argentina de cardiologia
ISSN: 1850-3748

Sociedad Argentina de Cardiologia

ALVAREZ GALLESIO, JOSE M; GIMENEZ RUIZ, PATRICIO; DAVID,
MICHEL; DEVOTO, MARTIN; BERTOLINO, TOMAS; FERREIRA, MARIANO

Coartacién de aorta abdominal en sindrome de Noonan
Revista argentina de cardiologia, vol. 88, num. 6, 2020, Noviembre-Diciembre, pp. 586-587
Sociedad Argentina de Cardiologia

DOI: https://doi.org/10.7775/rac.es.v88.i6.19397

Disponible en: https://www.redalyc.org/articulo.0a?id=305369837014

Coémo citar el articulo ?@&QYQJ{Q
Numero completo Sistema de Informacién Cientifica Redalyc
Mas informacion del articulo Red de Revistas Cientificas de América Latina y el Caribe, Espafia y Portugal
Pagina de la revista en redalyc.org Proyecto académico sin fines de lucro, desarrollado bajo la iniciativa de acceso

abierto


https://www.redalyc.org/comocitar.oa?id=305369837014
https://www.redalyc.org/fasciculo.oa?id=3053&numero=69837
https://www.redalyc.org/articulo.oa?id=305369837014
https://www.redalyc.org/revista.oa?id=3053
https://www.redalyc.org
https://www.redalyc.org/revista.oa?id=3053
https://www.redalyc.org/articulo.oa?id=305369837014

586 REVISTA ARGENTINA DE CARDIOLOGIA / VOL 88 N° 6/ DICIEMBRE 2020

BIBLIOGRAFIA

1. Maron BJ, Towbin JA, Thiene G, Antzelevitch C, Corrado D, Arnett
D, et al. Contemporary Definitions and Classification of the Cardio-
myopathies. Circulation 2006;113:1807-16. https://doi.org/10.1161/
CIRCULATIONAHA.106.174287.

2. Engberding R, Bender F. Identification of a Rare Congenital Anom-
aly of the Myocardium by Two Dimensional Ecocardiography: Persis-
tence of Isolated Miocardial Sinusoids. Am J Cardiol 1984;53:1733-4.
https://doi.org/10.1016/0002-9149(84)90618-0.

3. Gussak I, Brugada B, Brugada J, Wright RS, Kopecky SL, Chaitman
BR, et al. Idiopathic short QT interval. A new syndrome? CARDI-
OLOGY. Arrhythmias, Electrophysiology and Electrocardiography.
2000;94:99-102. https://doi.org/10.1159/000047299.

4. Gollob M, Redpath C, Roberts J. The Short QT syndrome.
Proposed Diagnostic Criteria. J Am Coll Cardiol 2011;57:802-12.
https://10.1016/j.jacc.2010.09.048.

5. Milano A, Vermeer A, Lodder, E. HCN4 Mutations in Multiple
Families With Bradycardia and Left Ventricular Noncompaction. J
Am Coll Cardiol. 2014;64:745-56. https://10.1016/j.jacc.2014.05.045.
6. Antzelevitch, C., Pollevick, G., Cordeiro, J., & Col. (2007). Loss-
of-Function Mutations in the Cardiac Calcium Channel Underlie a
New Clinical Entity Characterized by ST-Segment Elevation, Short
QT Intervals, and Sudden Cardiac Death. Circulation 2007;115:442-9.
https://10.1161/CIRCULATIONAHA.106.668392.

REev ArGENT CARDIOL 2020;88:584-586.
http://dx.doi.org/10.7775/rac.es.v88.16.19396

Coartacion de aorta abdominal en sindrome de
Noonan

La coartacién de aorta abdominal o hipoplasia es una
rara enfermedad. Su incidencia evaluada en un estudio
con autopsias seriadas fue de 1/62500. (1) Magnoli y
cols. (2) reportaron 20 pacientes con coartacion de aorta
sobre un total de 1500 tratados por obstruccién aor-
toiliaca. Tres de estos pacientes presentaban, ademas,
dilatacién aneurismaética de la aorta. La coartacién
de aorta abdominal es més frecuente en mujeres que
en hombres. En una serie de 18 casos presentada por
Delaurentis y cols., (3) solo 1 paciente era hombre.
Inicialmente fue descripta por Quain en 1847 como
una variable agresiva de la enfermedad ateroescleré-
tica vascular. (4) Existen pocos casos descriptos en la
bibliografia, por lo que su fisiopatolégica ain no es muy
clara. Algunos sostienen que se debe a una incorrecta
fusién de ambas aortas dorsales en el primer mes del
desarrollo embrionario. Ademaés, hay autores que creen
que mecanismos infecciosos o inflamatorios, como la
radioterapia, aterosclerosis, rubeola y otros, podrian
desencadenar esta condicion. (5) Pac y cols. (6) han
descripto 2 casos de coartacién de aorta asociado a
sindrome de Noonan. El estrechamiento de la aorta
se manifiesta habitualmente con hipertension arterial
grave o claudicacién intermitente.

Se presenta el caso de un varén de 21 anos que
consulta por claudicacién intermitente. Tiene como
antecedentes coartacién adrtica toracica tratada en el
ano 2013 con un stent y una angioplastia con balén de
la arteria iliaca derecha secundaria a una estenosis.

En el examen fisico, se evidenci6 facies con un fenotipo
peculiar, dimorfismo de pabellones auriculares, parpa-
dos y paladar, asociado con supinacion de ambos codos
(Figura 1). La evaluacion genética fue compatible con
un sindrome de Noonan. Los pulsos periféricos y resul-
tados de laboratorio fueron normales. Se realiz6 una
angiotomografia, en la que se evidencié una estenosis
suboclusiva de la aorta infrarrenal con recanalizacién
en las arterias iliacas internas a través de las arterias
iliolumbares y la arteria mesentérica inferior (Figu-
ra 2). Ademas, se observé hipotrofia de ambas arterias
iliacas primitivas en su origen, pero con flujo adecuado
en la zona distal. La angiografia con sustraccién digi-
tal mostré una valvula aértica competente y una raiz
aodrtica no dilatada. El stent se visualizé permeable y
sin parametros de reestenosis, localizado distalmente
al origen de la arteria subclavia. Ademas, se confirmé
una coartacion adrtica abdominal infrarrenal asociada
a una lesion significativa y larga en la arteria iliaca
primitiva derecha y una oclusién completa de la arteria
iliaca primitiva izquierda. Se completé evaluaciéon con
ecocardiograma y ergometria que fueron normales.
Se realiz6 un bypass aortoiliaco de forma electiva con
proétesis de dacron. Luego de 4 d de internacién, el
paciente fue dado de alta sin ninguna complicacién.
En el posoperatorio inmediato, se evidencié una co-
rrecta perfusion de las extremidades inferiores con un
alivio completo de los sintomas. Especificamente, la
hipoplasia adrtica infrarrenal carece de una definiciéon
clara. Sin embargo, clasicamente se presenta como un
segmento de arteria aorta con un diametro inferior a
12 mm. Existen cuatro tipos de coartacién aédrtica, tipo
I: coartacién suprarrenal y estenosis de arteria renal;
tipo II: coartacion infrarrenal y estenosis de arteria
renal; tipo III: coartaciéon suprarrenal y arterias rena-

Fig. 1. Fenotipo de sindrome de Noonan
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Fig. 2. Corte sagital de angiotomografia preoperatoria con coar-
tacion de aorta infrarrenal

les normales; tipo IV: coartacién infrarrenal y arteria
renal normal. Por ende, nuestro paciente pertenece
al grupo IIT/IV. Su tratamiento es discutible y, con el
advenimiento de técnicas endovasculares, se plantea
su utilidad en esta patologia. No obstante, como en
general son estenosis largas prevalece la cirugia
convencional sobre los métodos endovasculares. Las
escasas series de casos son en su mayoria de cirugia
convencional. No existen trabajos que comparen una
técnica con la otra, por lo que no es posible establecer
diferencias en el éxito técnico y los resultados en el
tiempo entre ambos métodos. En nuestro paciente, el
tratamiento endovascular resulté satisfactorio parala
estenosis de la aorta toracica con un periodo de per-
meabilidad de méas de quince anos. Dada la longitud
de la estenosis y la evidencia bibliografica se decidi6 el
abordaje quirurgico convencional. El paciente, luego
de un ano de la cirugia, tiene una vida sin limitacién
en sus actividades, aunque aun estaria pendiente su
valoracion en el tiempo.
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Aneurisma de arteria renal con estenosis bilateral
de arteria renal

Presentamos el caso de una paciente de sexo femeni-
no, de 23 anos, con antecedentes personales de hipo-
tiroidismo, anemia crénica por talasemia, obesidad,
sedentarismo y antecedentes heredofamiliares (padre
diabético tipo 2). Refiere hipertension arterial de 3 anos
de evolucion, con registros fuera de objetivo de tensiéon
arterial sistélica y diastélica de 180/120 mmhg a pesar
de terapia combinada con 4 farmacos: hidroclorotiazida,
valsartan, amlodipina y carvedilol. Refiere a la consulta
disnea CFI, clasificacién de NYHA. Al examen fisico, la
paciente se encuentra lacida, orientada, tolera dectbi-
to, registra presion arterial, en brazo derecho 190/120
mm Hg y en brazo izquierdo 192/120 mm Hg. Aparato
cardiovascular: R1 y R2 normales, regulares, no R3,
latido apexiano 5to. EII. Pulsos periféricos conservados.

Examenes complementarios
Electrocardiograma: Ritmo sinusal, sobrecarga ven-
tricular izquierda; Rx. Térax: ICT <0.5; eco-Doppler
cardiaco: DDVI: 49 mm, DSVI: 33 mm, SIV: 13 mm,
PP: 13 mm, IMVI: 130 g/m? raiz aorta: 29 mm, Al:
35 mm, DDVD: 15 mm, FEy: 60%, FAc: 40%, TAPSE:
23 mm, motilidad parietal normal, gradiente pico adrtico
8,8 mmhg. Laboratorio: glébulos rojos (4,7), hemoglo-
bina: 9,3 mg%, hematocrito: 32%, glucemia: 81 mg/dL,
colesterol: 120 mg/dL, urea: 34 mg/dL, creatinina: 0,88
mg/dL, aclaramiento (clearance) de creatinina: 124,5
mlL/min, hematuria (-), VIH (-), VDRL (-), microalbu-
minuria: 3,06 mg/L, proteinuria: 12,24 mg/24 h.

Con sospecha de hipertensién arterial secundaria,
probablemente renovascular se realiza Rx. de abdomen y



