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RESUMO

Introducéo: a coartacdo de aorta € um defeito que ocorre em aproximadamente 5 a 8% dos
pacientes com cardiopatias congénitas. A coartacdo varia consideravelmente na sua anatomia,
fisiologia, apresentacdo clinica, opg¢bes de tratamento e progndstico, tornando-se um
complexo desafio tanto para a pediatria, quanto para a cardiologia pediétrica.

Objetivo: relatar um caso de coartagdo de aorta em uma crianga de 11 anos de idade,
acompanhado pela equipe de Cardiologia Pediatrica do InCor-DF, e apresentar uma
abrangente revisdo sobre o tema.

Método: foi utilizado o prontuério de um paciente do InCor-DF para relato de caso, e
realizada revisdo bibliografica com base de dados no Scielo, Medline, Capes e Medscape.
Resultados: a coartacdo da aorta apresenta-se na maioria das vezes como uma discreta
estenose da aorta descendente, proximal & insercdo do canal arterial. A apresentacdo clinica
varia desde insuficiéncia cardiaca e choque em recém-nascidos, a hipertensdo arterial
assintomatica ou sopro cardiaco em criangas maiores. O diagndstico pode ser feito ao exame
fisico pela discrepancia de pulsos arteriais e pressdo sistolica entre membros superiores e
inferiores. Imagens de alta qualidade podem ser obtidas por meio da ecocardiografia,
ressonancia nuclear magnética e angiografia. As opcdes de tratamento incluem varios
procedimentos cirurgicos, angioplastia percutanea por baldo e implantagdo de stents
endovasculares. Finalmente, os resultados tardios e o progndstico ap6s o tratamento sdo
extremamente variados e ndo inteiramente benignos.

Conclusdo: a coartagdo de aorta € uma cardiopatia congénita comum na infancia cujo
diagndstico precoce e tratamento alteram significativamente o progndstico dos pacientes.

Palavras-chave: coartacdo de aorta, cardiopatia congénita, cirurgia, tratamento endovascular,
prognastico.



ABSTRACT

Introduction: coarctation of the aorta is a defect that occurs in approximately 5 — 8% of
patients with congenital heart disease. Coarctation varies considerably in its anatomy,
physiology,clinical presentation, treatment options, and outcomes, what turns it a complex
challenge for pedriatric and pediatric cardiology.

Objectives: report of a case of coarctation of the aorta ina 11’s years old child. treated by the
center of pediatric cardiology of the InCor-DF, and review this clinical entity.

Methods: data were collected from a systematic review in Scielo, Medline, Capes and
Medscape. Case report was taken from data bank of InCor-DF.

Results: coarctation of the aorta most often occurs as a discrete stenosis of the upper thoracic
aorta, just opposite the insertion of the ductus arteriosus. The clinical presentation ranges from
heart failure and shock in the newborn to asymptomatic hypertension or a murmur in on older
child. The hallmark physical finding for the diagnostic of coarctation consists of discrepant
arterial pulses and systolic blood pressures in the upper and lower extremities. High-quality
images can be obtained by echocardiography, magnetic resonance imaging and angiography.
Treatment options include several surgical procedures, percutaneous ballon angioplasty, and
stent implantation. Finally, the clinical outcome and prognosis after treatment vary widely and
are not entirely benign.

Conclusion: coarctation of the aorta is a congenital heart disease that if not early indentified
and treated can affect the patient’s outcome.

Key-words: coarctation of the aorta, congenital heart disease, surgery, endovascular
treatment, prognosis.
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1. INTRODUCAO

A coartagdo da aorta (CoA) é uma malformacdo congénita comum, encontrada em
aproximadamente 5 a 8% dos pacientes com cardiopatia congénita™%. A anomalia ocorre duas
vezes mais em homens e pode estar associada a outras anomalias cardiacas, sendo as mais
freqlientes a valva adrtica bictspide, presente em mais de 70% dos pacientes™*®, e a
comunicacdo interventricular.

A coartacdo da aorta pode ocorrer como uma obstrugéo justaductal definida como uma
hipoplasia tubular da aorta transversa estendendo-se para a area ductal. Termos antigos como
coartacdo pré-ductal (ou infantil) e pés-ductal (ou forma adulta) ndo séo mais utilizados.>** O
mecanismo de como a coartacao é formada ndo é claramente entendido.

As manifestacdes clinicas variam de acordo com a idade de apresentagdo dos sintomas
ou a presenca de lesdes associadas. No periodo neonatal pode ocorrer insuficiéncia cardiaca
congestiva e choque logo ap6s o fechamento do ducto arterial. Em criancas maiores,
geralmente assintomaticas, a CoA é manifestada com a presenca de hipertensdo arterial ou
sopro cardiaco™®. O principal achado ao exame fisico é a diferenca de pulso e de pressdo
arterial entre membros superiores e inferiores. O diagndstico é confirmado por meio de
exames de imagem, os quais auxiliam na escolha da opgéo terapéutica.

E importante o conhecimento por parte dos pediatras da apresentagio clinica da
doenca para que o diagnostico seja precoce, alterando assim a sobrevida e prognostico da
crianca®. A aferigdo de pressdo arterial e a palpag&o de pulsos nos quatro membros devem ser
realizadas de rotina no atendimento dessa populacéo.

A proposta deste estudo é relatar um caso observado no InCor-DF em 2008 e
apresentar uma revisdo da patologia em questdo, revisando os trabalhos mais atuais e

relevantes sobre o tema.
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2. RELATO DE CASO

Identificagéao:

RRSA, 10 anos, sexo feminino, parda, natural, residente e procedente de Brasilia-DF.

HDA:

Aos 7 meses de idade, durante internacdo devido a pneumonia, foi observado
cardiomegalia a radiografia de torax. Realizou na época ecocardiograma que evidenciou
disfuncdo e dilatagdo ventricular esquerda. Desde entdo fazia acompanhamento regular com
especialista, em hospital secundario, com diagnéstico de miocardiopatia dilatada, em uso de
diuréticos (furosemida e espironolactona), vasodilatador (captopril) e inotropico (digoxina).
Permaneceu durante todo esse periodo assintomatica, exceto por dores ocasionais nas pernas
aos esforgos (claudicacdo intermitente). Realizava atividades habituais para idade. H& um ano
foi encaminhada ao INCOR para avaliacdo de possivel transplante cardiaco.

Antecedentes:

Nascida de parto cesarea,devido a doenca hipertensiva especifica da gravidez, a termo,
sem intercorréncias. P: 2700g.

Vacinacdo completa.

Desenvolvimento neuropsicomotor normal.

Alimentacdo adequada para idade.

Apresentou cinco episédios de pneumonia, necessitando de internacdo hospitalar;
ultimo ha aproximadamente 1 ano.

Nega outras doengas ou internagdes.

Nega alergias ou hemotransfusdes.
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Exame fisico:

A admissdo encontrava-se em bom estado geral, hidratada, corada, afebril, aciandtica,
eupnéica.

Peso: 24kg. Estatura 1,34m. Saturagdo arterial periférica de O, de 100% em ar
ambiente.

Pressdo arterial:

-membro superior direito: 122x66 mmHg.
-membro superior esquerdo: 123x62 mmHg.
-membro inferior direito: 80x58 mmHg
-membro inferior esquerdo:88x57 mmHg

Aparelho respiratério: murmario vesicular fisioldgico, simétrico, sem ruidos
adventicios. Frequéncia respiratoria: 20 irpm.

Aparelho cardiovascular: Precordio hiperdinamico, ictus globoso, palpavel em 6°
espago intercostal esquerdo, com 4 polpas digitais de extensdo. Ritmo cardiaco regular em 2
tempos, bulhas normofonéticas, com sopro diastélico 1+/6+ em foco mitral. Hiperfonese de
B2 em foco pulmonar. Freqliéncia cardiaca: 74 bpm.

Abdome: fl4cido, indolor, figado no rebordo costal direito, indolor, ruidos hidroaéreos
normoativos.

Extremidades: pulsos centrais e periféricos com boa amplitude em membros
superiores e impalpaveis em membros inferiores (femoral, tibial posterior e pedioso).

Foram aventadas na admissdo as hipoteses diagnosticas de coartacdo de aorta com
cardiomegalia secundéria a propria coartacdo, estenose mitral a esclarecer, hipertensdo

pulmonar e hipertenséo arterial.
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Exames complementares:

Foram realizados, a admissdo, radiografia de torax, eletrocardiograma,
ecocardiograma e angio-ressonancia de aorta toracica.

Radiografia de torax: aumento da &rea cardiaca as custas de aumento global das

camaras cardiacas. Sinais de congestdo pulmonar (fig. 1).

Fig 1: Radiografia de torax

Eletrocardiograma: Ritmo sinusal, freqliéncia cardiaca de 75 batimentos por minuto;
intervalo PR 140 ms; eixo do QRS 90°; sobrecarga biventricular com predominio do

ventriculo esquerdo (RS em V1 e gR em V6) (fig. 2).
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Fig. 2: Eletrocardiograma.

Ecocardiograma:

Coarctacdo de aorta apds a emergéncia da artéria subclavia esquerda (fig. 7), com
gradiente sistolico méximo de 45mmHg. Hipoplasia do istmo (11mm). Valva mitral com
cordoalhas inseridas em musculo papilar Gnico:

- valva mitral em para-quedas.
- discreta estenose (&rea valvar 2cm?).

Atrio esquerdo com dilatagdo moderada. Ventriculo esquerdo com dilatagdo muito
acentuada (fig. 3, 4 e 5). Disfuncao sistélica biventricular de grau muito acentuado (fig 4 e 6).
Disfuncdo diast6lica de ventriculo direito. Coronarias com origem e trajeto habitual.
Auséncia de derrame pericérdico. Sinais de hipertensdo pulmonar. Fracéo de ejecdo de 25%

(normal acima de 60%). Frag&o de encurtamento de 12% (normal acima de 35%)(fig. 6).
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Fig. 3: Ecocardiograma: Corte 4 camaras, mostrando dilatacdo acentuada de atrio (AE) e

ventriculo esquerdo (VE).
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Fig. 4: Ecocardiograma: Método Simpson’s para calculo da fracdo de ejecdo por meio da

afericdo do volume final sistolico e diastolico do ventriculo esquerdo.
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Fig. 5: Ecocardiograma: Corte paraesternal eixo longo, mostrando dilatagdo de ventriculo

esquerdo.
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Fig. 6: Ecocardiograma: Método M para calculo dos diametros e funcdo das camaras

cardiacas, mostrando o didmetro aumentado do VE com disfuncdo sistolica acentuada.
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Fig. 7: Ecocardiograma: Arco adrtico e coartacdo da aorta.

Angio-ressonancia da aorta toracica:

Aorta ascendente de trajeto normal, paredes regulares e calibre preservado. Arco
aortico peérvio, de trajeto normal e calibre preservado. Na aorta descendente, cerca de 30mm
apoés a emergéncia da artéria subclavia esquerda, observa-se estreitamento luminal focal de
grau acentuado (estimado em mais de 70%), com diametro minimo de aproximadamente 3
mm, seguido de dilatacdo pos- estendtica (18,5 mm). Segmento distal da aorta descendente de
trajeto normal e calibre preservado. Nota-se exuberante circulagdo colateral (ramos
intercostais, artérias toracicas internas) direcionadas para a regidao pos-estenética. Ramos
principais do arco adrtico pérvios, sem alteracGes evidentes em seus segmentos proximais.

Dilatacéo do tronco pulmonar, medindo cerca de 27mm de diametro (fig. 8 € 9).
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Fig 9: Coartacdo de aorta e artérias colaterais.

“Colaterais

19



20

Evolugéo:

Apos realizacdo dos exames complementares, o caso foi discutido em reunido clinica
do InCor-DF e devido ao grau de disfungdo acentuada biventricular, o risco da intervencdo
cirirgica foi considerado muito elevado, sendo optado por indicar o tratamento
intervencionista percutaneo com angioplastia e implante de stent na coartacdo de aorta nativa.
A lesdo congénita da valva mitral, foi considerada de repercusséo discreta no momento, ndo
sendo indicado o tratamento cirdrgico da mesma. O procedimento intervencionista foi
realizado com sucesso, sem intercorréncias.

A técnica utilizada foi a seguinte: Anestesia geral com intubagdo orotraqueal.
Disseccdo da artéria femoral direita utilizando introdutor 10F. Inseridos cateteres
diagndsticos: JR 4.0 5F, Pig-Tail 5F. Registradas medidas de pressdes nas cavidades
esquerdas e realizadas injecdes de contraste na aorta nas seguintes projecdes: perfil esquerdo
(fig. 10), obliqua anterior esquerda cranial e obliqua anterior direita (fig.11). Observada
discreta hipoplasia do istmo adrtico e comego da aorta descendente (didmetro 10mm).
Coartacdo de aorta localizada, com didmetro de 3 mm de orificio efetivo. Dilatagdo pods-
estenotica da aorta descendente (14mm). Presenca de mdltiplas colaterais para a aorta. Uma
vez confirmado o diagndstico e feitas as medidas dos didmetros da lesdo e segmentos
proximal e distal a estenose, foi realizada a pré dilatacdo da coartagdo de aorta com baldo
Power Flex 10 x 40 mm (fig. 12), escolhido conforme o diametro proximal a leséo (istmo
aortico) seguido de implante de stent CP 8 ZIG 39 montado no mesmo baldo (fig.13 e 14).
Finalizado com novas angiografias confirmando o bom posicionamento do stent e auséncia de
lesBes secundarias como dissecgdo, ruptura ou aneurisma da aorta (fig.15 e 16). Retirados os
cateteres e introdutor, feita hemostasia direta com sutura de retalho de PTFE para ampliar a

artéria femoral e evitar a estenose ou trombose posterior.



Figl0: Aorta descendente em perfil esquerdo.
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Fig.11:Aorta descendente em OAD.
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Fig 12: Dilatagdo da coartacdo de aorta com baldo.

Fig 13: Posicionamento do stent.
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Fig 14: Liberac&o do stent.

Fig 15: Controle angiogréfico.
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Fig 16: Resultado final.

A paciente evoluiu sem intercorréncias e recebeu alta em boas condic¢Bes no segundo
dia pds angioplastia, com pulsos simétricos e de amplitude normal, sem discrepancia da
pressdo arterial entre os membros, em uso de furosemida, captopril e digoxina.
Ecocardiograma de controle mostrou stent bem posicionado em aorta descendente, com
gradiente residual maximo de 21 mmHg. A regido do istmo mede 4,5mm (valor Z = -8), 0
arco 10mm (valor Z = -2,3) e a aorta ascendente 16mm (valor Z =0,6). Valva mitral com

cordoalhas inseridas em musculo papilar unico (valva mitral em para-quedas), com discreta
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estenose. Atrio esquerdo apresenta dilatacio moderada e ventriculo esquerdo apresenta
dilatacdo muito acentuada. Disfungdo sistdlica biventricular de grau muito acentuado,
especialmente de ventriculo esquerdo que apresenta também disfuncéo diastolica (padréo

restritivo). Corondrias com origem e trajeto habitual. Auséncia de derrame pericérdico.



3. COMENTARIO DO CASO

A paciente recebeu aos 8 meses de idade o diagnostico de miocardiopatia dilatada
apoés seu primeiro episédio de pneumonia. Mesmo sendo acompanhada com especialista
apresentou um atraso importante no diagndstico correto da patologia, a qual somente foi feito
com 9 anos de idade. Vérias sdo as possibilidades disto ter ocorrido. N&o ha relato no banco
de dados do InCor-DF a respeito de se esse acompanhamento tenha sido feito com
regularidade. O exame utilizado na época para o diagnostico da doenca foi o ecocardiograma,
o qual além de ser examinador dependente, nem sempre mostra claramente a existéncia de
coartagdo. Contudo, para o diagnostico de miocardiopatia dilatada, antes deve ser descartado
patologias que levem a dilatacdo de camaras cardiacas secundérias a lesbes obstrutivas das
vias de saida ventriculares, como a coartagdo de aorta.

Além disso, deve-se ressaltar que o diagndstico de coartacdo de aorta deve ser ao
menos suspeitado, durante a realizacdo do exame fisico de rotina, pelo achado de discrepancia
dos pulsos e da pressdo arterial sistolica entre membros superiores e inferiores. A palpacéo de
pulsos e afericdo da pressdo arterial devem ser realizados rotineiramente em todas as criangas.
O diagnostico, portanto, tem de ser dado pelo pediatra geral, o qual € normalmente o primeiro
profissional de salide a examinar esses pacientes.

Outro aspecto peculiar do caso clinico é que a crianga permaneceu praticamente
assintomatica, mesmo com disfuncdo cardiaca acentuada, comprovada pela fragdo de ejecao
de 22% (normal acima de 60%). A presenca de exuberante circulagéo colateral pode diminuir
0s sintomas de baixo debito sistémico. E comum o atraso diagndstico da doenga em criangas
maiores exatamente pela pobreza de sintomatologia.

Apb6s a chegada no InCor-DF e a realizagdo dos exames que confirmaram o

diagndstico, o proximo passo seria a escolha da opcéo terapéutica. Classicamente, a opgao
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inicial para o tratamento de coartacdo de aorta nativa era a corregdo cirdrgica. Varias sdo as
técnicas utilizadas, entre elas, a anastomose término-terminal, aortoplastia com flap de
subclavia esquerda ou com colocagdo de retalho de pericardio ou homoenxerto (patch). Nas
ultimas duas décadas, a angioplastia percutanea por baldo tem sido realizada com sucesso
tanto em recoartaces quanto em coartacdo de aorta nativa. Vérias institui¢es tém adotado
essa técnica, no intuito de diminuir a morbimortalidade da doenca e também o tempo de
internagdo, com respaldo encontrado na literatura. Na paciente em questdo foi optado por
realizar o tratamento endovascular, com dilatacdo por baldo e colocacdo de stent. O
procedimento foi realizado com sucesso, com gradiente de presséo de zero ao final da técnica.

Recebeu alta em boas condicdes, ainda em uso de diuréticos e digoxina, uma vez que
ainda apresentava disfuncéo cardiaca importante. E esperado que com a resolucio do defeito

de base, a fung&o ventricular possa ser em parte recuperada.
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4. REVISAO BIBLIOGRAFICA

4.1. PREVALENCIA

A coartacdo de aorta é um defeito comum que ocorre em aproximadamente 5 a 8% de
todos 0s pacientes com cardiopatias congénitas®. Apresenta uma incidéncia de 0,2 a 0,6 por
1000 nascidos vivos’. Essa anomalia ocorre duas vezes mais em homens que em mulheres®.
Ocorre em aproximadamente 35% das meninas com sindrome de Turner'. E comum a
associacdo a outras anormalidades cardiacas, como uma valva adrtica bicuspide, a qual esta
presente em mais de 70% dos pacientes®.

Estudo observacional brasileiro recente mostrou que as anormalidades cardiacas
associadas mais comuns sdo: persisténcia do canal arterial em 48,1%, alteragdes da valva
adrtica em 12,8%, e comunicacdo interventricular em 11,4% dos pacientes pediétricoss. QOutro
estudo semelhante mostrou canal arterial patente em 63,8%, comunicagdo interventricular em
27,7% e valvula adrtica bictspide em 23,6%'.

A maioria dos casos ocorre esporadicamente, entretanto a ocorréncia familiar ja foi
reportada, com a presenca de coartagdo em gémeos monozig6ticos. E uma heranga

multifatorial, com diversos fatores genéticos e ambientais envolvidos'.
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4.2. FISIOPATOLOGIA

A CoA normalmente ocorre como uma discreta estenose da aorta toracica, proxima a
insercdo do canal arterial (fig. 17)°. Classicamente era dividida entre forma infantil ou pré-
ductal e forma adulta ou pds-ductal, entretanto essa classificacdo nao € mais utilizada, pois
ambos os tipos ocorrem ao longo de um espectro e compartilham etiologias comuns na vida
fetal. O defeito ocorre na camada média do vaso, levando a um estreitamento posterior ou
circunferencial da artéria. A lesdo é normalmente discreta, mas pode ocorrer em um longo
segmento. Menos comumente a lesdo pode ocorrer na aorta ascendente ou abdominal, porém

outras etiologias devem ser afastadas™“.

Fig. 17: Local da coartagdo (seta), proxima a insercdo do ducto arterial (D)°.

O exato mecanismo pelo qual a CoA € produzida ndo é inteiramente conhecido.

Existem duas teorias acerca da etiologia da doenca: a do tecido ductal ectdpico e a teoria
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hemodinamica. Postula-se que a CoA seria resultado da migracdo de células ductais de
musculo liso dentro da aorta periductal, com subsequente constricdo e estreitamento do lGmen
aortico. A teoria hemodindmica propbe que a coartacdo se desenvolve como resultado de
distarbio hemodinamico que reduz o volume sanguineo que passa pelo arco aortico e istmo. A
presenca de lesbes intracardiacas que diminuam o débito ventricular esquerdo no feto,
também diminuem o fluxo pelo istmo aértico, o que levaria a coartagdo. Essa teoria ajuda a
explicar a associagdo comum com defeito do septo ventricular, obstrucdo da via de saida
ventricular esquerda e hipoplasia tubular do arco transverso'?*,

Histologicamente, o segmento coarctado mostra lesdes na camada média e intima
caracterizadas por paredes espessadas que adentram o lGmen aértico (fig. 18)°, posteriormente
e lateralmente. A proliferacdo intima e destruicdo do tecido eldstico podem ocorrer
distalmente & coartacéo , em um local onde o fluxo de alta velocidade bate na parede do vaso,

formando lesdo de jato. Nesta area pode ocorrer endarterites, disseccdes e aneurismas™.

Fig.18: Lesdo visualizada pela aorta descendente®.
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Importantes lesdes intracardiacas podem ocorrer em associacdo a CoA chamada de
coartacdo complexa. Quando o quadro se apresenta em menores de 1 ano, 48% possuem
lesbes associadas, sendo mais comum o defeito de septo ventricular. Outras lesdes sdo:
estenose adrtica, valva adrtica bicuspide, estenose mitral (anel mitral supravalvar, displasia
dos folhetos, musculo papilar Unico em paraquedas). Quando esse grupo de lesdes obstrutivas
do lado esquerdo ocorre conjuntamente é denominado complexo de Shone.*?

Anomalias vasculares extracardiacas também podem estar associadas, como variagdes
na anatomia da artéria braquiocefalica, circulagdo arterial colateral e aneurismas no circulo de
Willis. A circulagdo colateral aumenta a perfusdo da aorta descendente, € desenvolvida na

infancia e adolescéncia, e raramente esta presente em menores de um ano’.
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4.3. APRESENTACAO CLINICA

A apresentacdo clinica da coartagdo normalmente ocorre de acordo com uma dessas
trés situacdes: um recém-nascido com insuficiéncia cardiaca congestiva (ICC), uma crianga
com hipertenséo arterial ou uma crianga com sopro cardiaco.

Quando a coartacdo se manifesta no periodo neonatal, normalmente o quadro é
catastrofico. Insuficiéncia cardiaca congestiva e choque podem ocorrer assim que o ducto
arterial se fecha. Grande proporgdo dessas criangas apresenta coartagdo complexa, com
obstrucdo da via de saida ventricular. Faléncia de mdltiplos o6rgédos, particularmente
insuficiéncia renal e enterocolite necrosante, e conseqliente morte, ocorrem rapidamente, a
menos que uma intervengdo terapéutica seja feita imediatamente. Menos comumente,
coartacdo isolada manifesta-se com ICC crdnica nos primeiros meses de vida. Essas criangas
apresentam sinais classicos de ICC como dispnéia, diaforese e baixo ganho de peso™”.

Em criangas com cardiopatias complexas a apresentacdo clinica é ainda mais variavel,
dependendo da lesdo associada. Pacientes com defeito no septo ventricular apresentam
importante shunt esquerda-direita, com hipoperfusdo corporal e faléncia ventricular precoce.
O shunt leva ainda a baixa oferta de oxigénio ao cérebro e miocardio. A presenca de cianose
paradoxal (em membros inferiores) faz com que o diagndstico seja feito antes do fechamento
do canal arterial®.

Em criancas maiores, a doenca se manifesta por meio de um sopro cardiaco e
hipertensdo. Esses pacientes normalmente ndo desenvolvem ICC devido & presenga de vasos
arteriais colaterais. O diagndstico normalmente é realizado acidentalmente com a deteccéo de
hipertensdo arterial durante a avaliagdo de outros problemas como trauma ou doengas
comuns. Outros sintomas incluem cefaléias, dores torécicas, fadiga ou hemorragia

intracraniana. Claudicacéo é rara embora possa haver dores ou fraqueza nas pernas.
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Frequentemente a CoA ndo é reconhecida pelo pediatra geral. A palpacéo de pulsos e
afericdo de pressdo arterial em consultas de rotina sdo necessarios para evitar o atraso no

diagndstico®.
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4.4, DIAGNOSTICO

4.4.1. EXAME FISICO

O sinal classico de coartagdo de aorta é uma diferenca na pulsacéo e na presséo arterial
entre bracos e pernas. Os pulsos femorais, popliteos, tibiais posteriores e pediosos sdo fracos
ou ausentes, em contraste com os pulsos amplos dos bragos e carotidas. Pode haver um atraso
radial-femoral, quando o fluxo sanguineo para a aorta descendente é dependente de colaterais.

Em pessoas normais a pressdo arterial nas pernas ¢ 10 a 20 mmHg maior que nos
bracos. Na CoAo a pressdo arterial nas pernas é menor do que nos bragos. Esse achado é
comum em maiores de 1 ano. Uma pressdo arterial maior no brago direito em comparacao
com esquerdo sugere envolvimento da artéria subclavia esquerda na area da coartagio™®.

O impulso precordial e as bulhas cardiacas geralmente sdo normais. A presenga de um
clique de ejecdo sistdlico em foco aortico acessoriosugere valva adrtica bicuspide, presente
em cerca de 70% dos casos. Frequentemente, o sopro tipico de estenose adrtica leve pode ser
audivel no terceiro espago intercostal direito. Em pacientes mais velhos com colaterais bem
desenvolvidas, sopros sistélicos ou continuos podem ser audiveis sobre os lados esquerdo e
direito do torax, lateral e posteriormente. Nesses pacientes, pode haver frémito palpavel nos
espagos intercostais®.

Os neonatos ou bebés com coartagcdo grave, geralmente incluindo algum grau de
hipoplasia do arco transverso, h4 sinais de hipoperfuso da parte inferior do corpo, acidose e
grave insuficiéncia cardiaca. Apresentam-se com irritabilidade, palidez, desconforto
respiratorio, taquicardia, diaforese, e hepatomegalia, como sintomas da ICC. Pode haver

cianose diferencial, em membros inferiores, se existir shunt ductal direita—esquerda3.
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4.4.2. ELETROCARDIOGRAMA

O neonato portador de CoA geralmente apresenta um eletrocardiograma normal para
idade, com ritmo sinusal, desvio do eixo para a direita, e sinais de sobrecarga ventricular
direita.

O eletrocardiograma de criangas mais velhas e adolescentes reflete os efeitos da longa
sobrecarga pressorica ventricular esquerda, com sinais de sobrecarga esquerda. Os achados
eletrocardiogréaficos podem ser afetados também pela presenca de outras lesdes intracardiacas
associadas. Sinais de sobrecarga direita persistente durante a infancia pode indicar presenca

de hipertensdo pulmonar devido a defeitos de septo atrioventricular ou estenose mitral’.

4.4.3. RADIOGRAFIA DE TORAX

Os achados na radiografia de térax dependem da idade do paciente e dos efeitos da
hipertensdo e da circulagdo colateral. Em bebés os achados sdo inespecificos. Pode haver
cardiomegalia e congestdo pulmonar, sinais da ICC. Durante a infancia os achados ndo sdo
marcantes até apos a primeira década de vida, quando ocorre aumento da area cardiaca a custa
de aumento ventricular esquerdo. Um contorno anormal no arco adrtico mostrando o local da
coartacdo pode aparecer, chamado ‘sinal do 3’. Pode-se encontrar ainda dilatacdo pés-
estenotica na aorta descendente. Na borda inferior das costelas € comum, no final da infancia,

a presenca de erosdo costal por pressdo dos vasos colaterais alargados™?.

4.4.4. ECOCARDIOGRAFIA
Na maioria dos pacientes a ecocardiografia € um importante instrumento néo invasivo

na avaliagdo da anatomia e fisiologia da coartacdo de aorta. Imagens ultrassonograficas de
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alta qualidade podem ser obtidas em quase todas as criangas, mas pode haver alguma
dificuldade em criancas maiores e adolescentes. Pela visdo do eixo longo supra esternal, a
coartacdo aparece tipicamente como estreitamento localizado da aorta torécica, proximo a
origem da artéria subclavia esquerda. Achados associados como hipoplasia istmica, dilatagéo
pés estendtica, e diminuigdo da pulsacéo sistolica na aorta descendente e abdominal, servem
para confirmar a severidade da coartacio. E utilizado ainda na identificagdo de lesdes
associadas como anomalias na valva mitral e adrtica. O ecocardiograma com Doppler é
utilizado para aferir o gradiente pressorico da coartacdo, determinando assim a severidade

hemodinamica®?.

4.4.5. RESSONANCIA MAGNETICA

Imagens de alta qualidade podem ser obtidas da coartagdo de aorta pela ressonancia
magnética, com definicéo clara do local e severidade da coartacéo, anatomia do arco adrtico e
istmo, e area da dilatacdo pos-estendtica. Mostra ainda a presencga de canal arterial patente e
circulacdo colateral. Traz também informagdes sobre a funcdo hemodindmica, como
gradientes pressoricos trans-estenéticos, com boa sensibilidade e especificidade™. Os estudos
com ressonancia séo particularmente indicados em pacientes que necessitem de imagens
seriadas, como antes e depois de cirurgia corretiva ou angioplastia com balao’.

A ressondncia magnética oferece importante vantagem em comparagdo com a
angiografia: € ndo invasiva, ndo requer exposicdo a radiacdo (o que é particularmente

interessante em criancas) e é favoréavel para controles no follow-up®.

4.4.6. TOMOGRAFIA COMPUTADORIZADA
A tomografia computadorizada multislice com reconstrucéo tridimensional também é

uma opg¢do no diagnostico radioldgico da coartacdo de aorta. As imagens mostram com
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sucesso a localizagdo, extensdo e severidade da coartagdo e também é (til em demonstrar a

relagdo da coartagdo com outros vasos (fig. 19)*.

Spin: -105
Tit: -4

Fig. 19: Imagem de tomografia computadorizada mostrando a coartacdo de aorta (seta menor)

e artéria subclavia (seta maior).

4.4.7. CATETERISMO CARDIACO E ANGIOGRAFIA

O cateterismo cardiaco é util tanto no diagndstico quanto no tratamento de pacientes
com coartagdo de aorta. O cateterismo cardiaco e a angiografia podem ser desnecessarios se a
avaliacdo ndo invasiva, como o exame fisico, radiografia de torax e Doppler-ecocardiograma,
claramente delinearem as lesdes presentes. Se ainda houver divida quanto a natureza e
severidade da coartacdo ou a possibilidade de lesdes associadas, o cateterismo cardiaco
diagndstico deve ser realizado. Os objetivos especificos do estudo angiografico de um
paciente com coartagio de aorta sdo":

- definir a localizacdo anatémica e severidade da coartacdo. Determinar a presenca de
hipoplasia tubular do arco transverso, hipoplasia do istmo adrtico ou anormalidades nas

artérias braquiocefalicas;
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- determinar o estado do canal arterial, se patente ou fechado, e a dire¢cdo e magnitude
do shunt ductal, se presente;

- definir a presenca e extens&o da circulagéo arterial colateral;

- documentar a presenca e severidade de lesdes intracardiacas associadas;

- acessar a funcdo ventricular esquerda e;

- acessar a pressao arterial pulmonar e resisténcia, particularmente importantes na

presenca de lesdes intracardiacas.
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4.5. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Em neonatos o diagndstico diferencial é feito com doencas que levem a insuficiéncia
cardiaca congestiva e choque. Sepse em recém nascidos é um quadro grave e comum, e pode
evoluir rapidamente para choque e morte. O diagnostico € confirmado com hemocultura
positiva, porém € suspeitado por meio de histéria materna (amniorrexe prematura,
corioamnionite, infecgdo urinaria etc.) e condi¢des de nascimento (prematuridade, baixo peso
e asfixia perinatal). A presenga de hemograma, proteina C-reativa e procalcitonina alterados
também ajudam no diagnéstico™?.

Outras cardiopatias congénitas que cursam com insuficiéncia cardiaca também entram
no diagndéstico diferencial, entre elas, defeitos no septo atrioventricular, estenose adrtica,
estenose mitral e sindrome hipoplasica do corago esquerdo. Esses defeitos sdo, na maioria
das vezes, rapidamente diferenciados e definidos pelo ecocardiograma®®.

Em criangas maiores o diagndstico diferencial pode ser feito com outras causas de
hipertensdo arterial, hipertrofia ou dilatacéo ventriculares primérias ou secundérias e doencas
que alteram os pulsos periféricos.

Diversas sdo as causas de hipertensdo arterial secundéria, entre elas, malformacdes
renais, estenose ou trombose da artéria renal, insuficiéncia renal, hiperplasia adrenal
congénita, glomerulonefrite aguda, feocromocitoma e uso de corticoesterdides*®. Nos
pacientes com coartacdo de aorta o diferencial é que a pressdo arterial é elevada apenas em
membros superiores, e h4 um gradiente pressorico sistélico de até 70-80% entre brago e
perna’.

Hipertrofia ventricular é caracterizada pela reducdo da cavidade ventricular,

associada a importante aumento da espessura miocérdica. Ocorre como conseqléncia a
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sobrecargas pressoricas, como estenose e coartacdo aortica e hipertensdo arterial.
Cardiomiopatia hipertréfica é uma doenca priméria miocérdica de causa inexplicada®®. O
achado de hipertrofia ventricular leva obrigatoriamente a exclusdo de alteracbes que levem a
sobrecarga pressorica e volumétrica.

A cardiomiopatia dilatada pode ser primaria ou secundéria a agressdes inflamatorias
(doenca de Chagas, miocardite viral, diabética, relacionada ao HIV), toxicas (alcool, cocaina e
metais pesados), metabolicas (deficiéncia de eletrélitos, desnutricdo, béri-béri) ou infiltrativas
(amiloidose, hemocromatose)™. A cardiopatia dilatada pode ser ainda secundaria a um longo
periodo de sobrecarga ventricular pressorica, quando 0S mecanismos compensatorios
esgotam-se e o miocérdio previamente hipertrofiado dilata-se.

A arterite de Takayasu é uma vasculite que se caracteriza pelo acometimento
preferencial da aorta e seus ramos primérios, levando a coartagcbes na aorta toracica ou
abdominal. Os sinais mais tipicos sdo o0s sopros vasculares e 0s pulsos diminuidos, ou mesmo
ausentes, em simetria variavel. E caracteristico um quadro em que a pressdo arterial e 0s
pulsos nos membros superiores estdo reduzidos em relagdo aos membros inferiores, o que

recebe a denominagéo de coartago invertida'®.
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4.6. TRATAMENTO

4.6.1. APRESENTACAO EM MENORES DE UM ANO DE VIDA

Bebés com coartagdo ndo tratada apresentando ICC apresentam mortalidade no
primeiro ano de vida maior que 80%". Apesar do risco de qualquer paciente variar de acordo
com a presenca e gravidade das lesdes intracardiacas associadas, € notorio que casos de
coartagdo com faléncia cardiaca demandam tratamento agressivo e imediato.

O tratamento inicial consiste na estabilizagdo do paciente e tratamento da ICC com
suporte inotropico e com uso de diuréticos. Infusdo continua de prostagladina E; para manter
o canal arterial pérvio e melhorar a perfusdo da aorta descendente, leito renal e mesentérico.
Disturbios metabdlicos como acidose, hipoglicemia, hipotermia e anemia devem ser
prontamente reconhecidos e tratados. Apds estabilizacdo clinica, a correcdo definitiva com
cirurgia ou angioplastia por baldo deve ser prontamente realizada*?. Hoje em dia, neonatos e
até mesmo criancas prematuras tém sido operadas com baixa mortalidade a curto prazo'®,
apesar da mortalidade ser maior em criangas com baixo peso submetidas a procedimentos

cardiovasculares®™.

4.6.2. APRESENTACAO NA INFANCIA E ADOLESCENCIA

Frequentemente a CoA apresenta-se em criancas assintomaticas com hipertenséo de
membros superiores ou sopro cardiaco. O momento da reparagdo da coartagdo é mais eletivo
nessas condicbes quando comparadas com criangas com insuficiéncia cardiaca. E
recomendado que o reparo eletivo da coartacdo seja realizado entre 3 e 5 anos em criangas

assintomaticas sem hipertensdo severa. O risco de recorréncia da coartacdo é aumentado
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quando a correcdo é realizada antes dos trés anos de idade. A corre¢do ndo deve ser adiada
pelo risco de hipertensdo residual e subseqiiente doenca cardiovascular aterosclerética’.
Estudos mostram que a incidéncia de hipertensdo arterial em repouso é significativamente
maior em operados ap6s o decimo ano de vida. Admitindo-se a auséncia de obstrugao residual
importante, a HAS em repouso ou esforco estd provavelmente relacionada a uma rigidez

adrtica excessiva devido ao tempo prolongado de hipertensio pré-operatéria'’.

4.6.3. CIRURGIA

Uma variedade de técnicas cirurgicas tém sido utilizadas no reparo da CoA, cada uma
com suas vantagens e desvantagens. Varios sdo os procedimentos, entre eles, ressec¢do e
anastomose término-terminal, aortoplastia com patch e aortoplastia com flap de subclavia.

Em 1945, Crafoord & Nylin descreveram o reparo cirdrgico da CoA na infancia,
através da ressec¢do seguida de anastomose término-terminal, técnica considerada de fécil
reprodutibilidade em criangas maiores e adultos, mas acompanhada de alto grau de estenose

residual no recém-nascido e lactente, devido a sutura circunferencial*®

. Tem a vantagem de
remover todo o tecido ductal da regiéo peri-coarctada. Esse procedimento continua sendo o de
escolha para a maioria dos pacientes com coartago discreta’.

Em 1961, foi introduzido por Vosschulte a aortoplastia com enxerto, utilizando patch
de Dacron ou Gore-Tex. Em comparagdo com a técnica anteriormente descrita, tem a
vantagem de requerer uma mobilizagdo adrtica menos extensa, preservacdo das artérias
intercostais e evita uma linha de sutura circunferencial. Pode ser utilizada ainda em coartagdes
de longo segmento. As desvantagens incluem a utilizacdo de material protético e a alta
incidéncia de formacéo de aneurismas, motivo pelo qual foi abandonada por muitos centros™’.

Em 1966, Waldhausen & Nahrwold introduziram a técnica de aortoplastia com flap de

subclavia esquerda na tentativa de reduzir as altas taxas de re-estenoses reportadas
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anteriormente®®. As vantagens sdo requerer uma mobilizagdo adrtica menos extensa, evitar o
uso de material protético, uso de tecido organico (subclavia) com potencial de crescimento e
evitar a anastomose circunferencial. Pode ser empregada em longos segmentos e associa¢éo
com hipoplasia istmica'®. As desvantagens sdo a interrupcdo do fluxo sanguineo ao brago
esquerdo, com possivel alteracdo no seu crescimento, retencdo do tecido ductal anormal e
possivel formacdo de aneurismas’**®. As repercussdes circulatérias no membro superior
esquerdo ocorrem em menos de 1% dos casos'®, e pode ser minimizada com a ligadura
rotineira da origem da artéria vertebral, manobra que também evita o desenvolvimento do
roubo de subclavia'®.

Outras técnicas como bypass adrtico extra anatdmico tem sido utilizada no tratamento
da coartacdo da aorta associada a hipoplasia do arco adrtico, com bons resultados a curto
prazo®.

Recentemente, a constatagdo de que a remocdo do tecido embriologicamente relativo
ao canal arterial diminui a chance de recoartagdo tem levado alguns grupos proporem uma
ressec¢do mais ampliada do segmento de aorta acometido e anastomose término-terminal com

fio absorvivel*®

. Alguns autores acreditam que a recoartacdo se deva a falha na reconstrugéo
cirdrgica, pois, frequientemente, pequena porgdo da estenose é retirada devido ao receio que 0s
cirurgides tém de que os cotos proximal e distal ndo consigam ser aproximados. A ressecgao
incompleta leva ao espessamento e a diminuigdo da elasticidade das bordas, ndo permitindo o
crescimento da anastomose™.

Os prés e contras dessas técnicas devem ser mensurados em termos de resultados
traduzidos por mortalidade, gradientes residuais ou recorrentes, complicacdes relacionadas ao
meétodo propriamente dito, como aneurismas, lesdo nos troncos nervosos, quilotorax,

disfuncdo do membro superior esquerdo e sangramento®®. O cirurgido deve estar familiarizado

com as diversas técnicas operatdrias, suas vantagens e desvantagens, e estar com um claro
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entendimento da morfologia e fisiologia de cada paciente, para poder fazer a melhor escolha

quanto ao tempo e técnica cirurgica.

4.6.4. ANGIOPLASTIA PERCUTANEA COM BALAO

Angioplastia com baldo para tratamento de coartagdes de aorta tanto nativas quanto
recorrentes, em criancas e adultos, tornou-se uma opgéo terapéutica estabelecida, desde
primeiramente concebida hé& quase trés décadas®.

O mecanismo pelo qual a angioplastia por baldo reverte a estenose da coartagdo foi
elucidado em inimeros estudos experimentais e pds-mortem. Em 1979, estudo em espécime
pés-mortem demonstrou a possibilidade de dilatagdo por baldo da coartagdo. Posteriormente
estudos com dilatagdo por baldo de espécimes de coartacdo recentemente ressecada,
revelaram que a angioplastia alarga o limen através da expansdo do didmetro da leséo e por
meio da producdo de redes na camada intima e média no local da coartagcdo. Estudos
experimentais, in vivo, de coartagdo em carneiros confirmaram aqueles achados in vitro.
Estudos recentes utilizando ultrassonografia intravascular confirmaram que a angioplastia
humana produz redes na camada intima', necessarias para o alargamento a longo prazo do
segmento estreitado da aorta.

A angioplastia por baldo para tratamento de coartagdo de aorta foi primeiramente
descrita em 1982, e trabalhos a respeito de sua aplicagdo em coartagGes nativas ou
recoartagcdoes pos cirurgicas tém sido rotineiramente publicados por muitas institui¢des, com
resultados clinicos significativos. A angioplastia leva a um alargamento angiogréafico
importante da &rea estreitada, reducdo do gradiente pressorico através da aorta dilatada, e
melhora importante dos sintomas. As complicagdes incluem lesdes no acesso vascular,
eventos neuroldgicos (derrames, ataque isquémico transitorio), comprometimento

hemodinamico, arritmias, disseccdes transfemorais e formagéo de aneurismas*?%,
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Ainda ndo existe consenso na literatura a respeito de qual é a melhor opcédo
terapéutica, cirurgia ou angioplastia, para correcdo da coartacdo de aorta. Leva-se em
consideracdo a idade do paciente, se a coartacdo € nativa ou recorrente e a presenca de lesdes
associadas, além da experiéncia de cada servico.

A angioplastia por baldo tem se mostrado eficaz no tratamento da coartagdo de aorta

123 com 6timos resultados

nativa, principalmente em criancas maiores de um ano de idade
imediatos. Entretanto, ainda existem controvérsias a respeito de resultados a médio e longo
prazo, como a incidéncia de recoarta¢Oes e formag&o de aneurismas no local da dilatacéo (fig.

20).

Fig. 20: Angiografia de pequeno aneurisma sacular (seta), um ano ap0s angioplastia aodrtica
por baldo®.

Estudo recente mostrou que a angioplastia tras resultados hemodinamicos imediatos
comparaveis a cirurgia, com menor morbidade e tempo de hospitalizacdo, porém, apresenta
maior taxa de reintervencdo e formacdo de aneurismas, em um follow-up médio de trés

anos®. Outro estudo também comparando essas duas técnicas para tratamento de CoA nativa



46

(com forma membranosa localizada, excluindo hipoplasia istmica e do arco) ndo mostrou a
ocorréncia de aneurismas, com incidéncia de recortagéo e reintervenges semelhantes?.

Na tentativa de melhorar os resultados da angioplastia tem-se usado ainda stents
intravasculares no tratamento da CoA. O uso de stents intravasculares para abrir artérias
estreitadas do sistema circulatério do corpo humano é hoje em dia disseminado na prética
clinica tanto de doengas cardiovasculares congénitas quanto adquiridas. Estenoses relativas a
malformacdes vasculares congénitas ou estreitamento vascular resultante de procedimentos
cirargicos previos tém sido tratados com sucesso com uso de stents desde a década de
oitenta®. Os resultados iniciais foram marcantes e uso clinico expandiu-se dramaticamente na
metade da década de noventa com a demonstracdo que 0s stents podem ser posteriormente
dilatados de acordo com o crescimento do paciente, combinado com excelente durabilidade.

Os stents tem sido usados com sucesso no tratamento de coartagéo nativa e recorrente,

6252 incluindo pacientes com coartacdo discreta,

em pacientes adultos e pediatricos
coartaces tubulares ou de longo segmento e pacientes com hipoplasia do arco adrtico®.
Estudos mostram a ocorréncia de menos efeitos colaterais quando comparado a angioplastia
por baldo®. As complicacdes incluem migragéo do stent no momento do implante, que pode
ser evitado com aprimoramento da técnica, perfuracdo da artéria, que é um evento raro e que
ocorre principalmente nas redilatagdes, e lesdes no acesso vascular usado para o
cateterismo®®. Os stents podem ser usados ainda no tratamento de pseudoaneurismas formados
apds correcdo cirdrgica da CoA? ou apo6s dilatacdo com baldo, e neste caso sdo utilizados

stents recobertos com materiais como PTFE para oclusdo do aneurisma ou para ocluséo de

canal arterial quando este existe concomitantemente.
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4.7. PROGNOSTICO

O prognostico para uma vida normal apds uma bem sucedida reparacéo da coartacdo
da aorta na infancia é excelente. Crescimento e desenvolvimento normais sdo esperados.
Pacientes sem um gradiente sistolico residual significante (< 10mmHg em repouso), com
pressdo arterial em membros superiores normal em repouso e em exercicio, € sem aneurismas
de aorta ou importantes lesBes intracardiacas associadas, recomenda-se apenas que se evite
exercicios envolvendo alto impacto toracico ou isométricos pesados’.

Apos o reparo da coartacgdo, entretanto, o progndstico a longo prazo pode ser afetado
por inimeras condicdes clinicas e hemodindmicas, como recoartacdes, hipertensdo arterial
residual, eventos cardiovasculares aterosclerdticos, hipertrofia ventricular esquerda,
aneurisma de aorta, eventos cerebrovasculares, entre outras.

CoartagOes recorrentes ou residuais ocorrem principalmente se a correcdo foi
realizada em menores de trés anos de idade, sem diferenca entre técnicas (cirurgia ou
angioplastia)".

Hipertensdo arterial sistémica residual ocorre principalmente em pacientes cujo reparo
da coartacdo ocorreu depois de cinco anos de idade, mesmo sem gradiente residual
significativo®. Estudos mostram prevaléncia de hipertensio em repouso de aproximadamente
40%%. Estd provavelmente relacionada uma rigidez adrtica excessiva devido ao tempo
prolongado de hipertensdo pré-operotéria'’, além de reatividade vascular anormal,
anormalidades na funcdo dos baroreceptores e ativagdo no sistema renina-angiotensina-

aldosterona™?%2%8,

A corre¢do cirrgica leva a uma descarga simpética repentina, com
hipertensdo severa no pos operatdrio, o que pode levar ao desenvolvimento da sindrome pés-

coartectomia, que consiste em dor abdominal, nauseas, vomitos, leucocitose, hemorragia e
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necrose intestinal'®?, Hipertens&o reativa ¢ incomum em pacientes submetidos a angioplastia
por bal&o?".

Hipertrofia ventricular esquerda é um importante fator de risco para eventos
cardiovasculares em pacientes hipertensos, e isto também é valido para pacientes p6s correcdo
de CoA®?, Estudos mostram que 37% da mortalidade tardia séo devido & doenca coronariana,
ou seja, cerca de um terco das mortes ocorrem devido a infarto do miocérdio®. Estudo com
adolescentes e adultos jovens pos correcdo da CoA, mostrou a presenca de perfusdo
miocardica anormal na auséncia de doenca arterial coronariana™.

Aneurisma adrtico pode desenvolver-se no local do reparo da coartagdo. A incidéncia
é maior na aortoplastia com uso de patch. Uma vez presentes, esses aneurismas podem
progredir rapidamente e serem responsaveis por ruptura adrtica e morte. Pode ocorrer ainda
disseccdo adrtica com ou sem a presenca de aneurismas no sitio de reparo da coartacdo. Os
fatores que predispdem a disseccdo incluem necrose cistica na camada média da parede da
aorta, aterosclerose, hipertensdo arterial persistente e dilatacdo da aorta ascendente,
particularmente comum na sindrome de Turner”.

Eventos cerebrovasculares sdo importantes causas de morbi-mortalidade tardias em
pacientes que tiveram CoA. Hemorragia intracraniana pode ocorrer, associada ou ndo a
hipertensdo, devido a presenca de aneurismas no circulo de Willis, a qual é uma anormalidade
comumente associada a CoA",

Endocardites bacterianas ou endarterites sdo responsaveis por importante morbidade
em pacientes com CoA corrigida. Endocardite pode ocorrer devido a presenga de valva
aortica bictspide ou outras lesdes cardiacas associadas. Esses pacientes devem receber
portanto profilaxia para endocardite infecciosa®*®*".

Finalmente, o progndstico a longo prazo po6s correcdo da CoA é afetado

profundamente pela presenca de lesdes intracardiacas associadas. A mortalidade em neonatos



49

com coartacdo complexa e insuficiéncia cardiaca congestiva é muito elevada. Aqueles que
sobrevivem encontram morbidade relacionada a presenca de defeitos no septo ventricular,
estenose aortica valvar e subvalvar, estenose mitral ou outros defeitos cardiacos complexos.
Muitos pacientes demandardo maltiplos cateterismos e intervencdes transcateter ou cirdrgicas

durante a vida, com grande morbi-mortalidade”.
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5. CONCLUSAO

A coartacdo de aorta é uma cardiopatia congénita relativamente comum na infancia,
que consiste tipicamente em uma estenose da aorta toracica proximal. Essa aparente
simplicidade anatdmica, entretanto, ndo é condizente com os complexos desafios que a
coartagdo traz para o pediatra e cardiologista pediatrico.

O mecanismo de como a coartagdo é formada embriologicamente ndo é totalmente
conhecido. A fisiopatologia da coartagdo depende ndo somente da severidade da coartagéo,
mas também da presenca de lesfes associadas como defeito no septo ventricular e estenose
aortica ou mitral.

A apresentacéo clinica varia desde insuficiéncia cardiaca e choque em recém nascidos
a hipertensdo assintomatica ou sopro cardiaco em criangas maiores. Freqiientemente a CoA
ndo é reconhecida pelo pediatra geral. A palpacdo de pulsos e aferi¢do de pressdo arterial em
consultas de rotina sdo necessarios para evitar o atraso no diagnaéstico.

As opcoes terapéuticas disponiveis para a coartacdo incluem diversos procedimentos
cirrgicos, como ressec¢do e anastomose e aortoplastia com flap de subclavia ou patch
sintético, e angioplastia com baldo com ou sem uso de stents vasculares.

Finalmente, os resultados clinicos e o prognostico ap6s o tratamento variam bastante e
ndo sdo inteiramente benignos. Em muitos pacientes o prognéstico a longo prazo é afetado
pela presenca de lesdes cardiacas associadas, como coartacdo residual ou hipoplasia do arco
adrtico e hipertensdo em repouso ou em exercicio, que pode persistir apesar de uma correcdo
anatdbmica satisfatoria. Os sobreviventes podem apresentar, portanto, grande morbidade,
incluindo doengas cardiovasculares ateroscleroticas, cerebrovasculares, aneurismas e

disseccdes de aorta.
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