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Estaba en el medio, nadie pudo verlo
y muy pocos oirlo. Sindrome de aorta media,
un caso excepcional de hipertension arterial
secundaria con resolucion quirurgica
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RESUMEN

Presentamos el caso de una mujer de 72 afos que ingresa para estudio por insuficiencia cardiaca y exacerbacion de en-
fermedad renal crénica. Habia sido seqguida por hipertension arterial refractaria durante 17 afios. Durante el ingreso, un
soplo sistélico audible en la espalda de la paciente supuso la clave del diagnéstico. Se realizé una tomografia axial com-
putarizada que demostré una coartacion por ateroesclerosis grave de la aorta toracica descendente en su transicion con
la aorta abdominal con afectacion del tronco celiaco. La paciente fue intervenida y se le realizé una derivacion axilofe-
moral con normalizacion de las cifras de presion arterial, recuperacion de la funcion renal y resolucién de los sintomas
de insuficiencia cardiaca. El sindrome de aorta media es una enfermedad rara con muy pocos casos notificados en la
bibliografia y este caso representa un ejemplo excepcional por su presentacién tardia, que pone en evidencia la impor-
tancia de la exploracién fisica y el estudio diagnéstico sistematicos.

Palabras clave: Sindrome de aorta media. Hipertension refractaria. Enfermedad renal crénica. Insuficiencia cardiaca. Coartacion
aortica. Derivacion quirdrgica abierta.

INTRODUCCION

El sindrome de aorta media es una enfermedad rara con apenas
200 casos notificados en la bibliografia médica. Supone en tor-
no al 0,5-2% del total de casos de coartacién de aorta. Esta
enfermedad fue descrita por primera vez por Quain en 1847,
pero su definicién, como se conoce en la actualidad, se atribuye
a Sen en 1963".

El sindrome de aorta media se caracteriza por el estrechamiento
de parte de la aorta abdominal o aorta torécica descendente,
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con o sin compromiso de sus ramas accesorias. Sus principales
formas de presentacién son hipertensiéon arterial secundaria,
insuficiencia renal, insuficiencia cardiaca, isquemia intestinal o
claudicacion intermitente. Suele debutar en nifios y adultos j6-
venes, y la mayorfa de los pacientes fallecen antes de la cuarta
década de la vida por complicaciones derivadas de la hiperten-
sion arterial.

A continuacién, presentamos una revision de la bibliografia a
propdsito de un caso de presentacion tardia de sindrome de
aorta media, cuyo retraso diagndstico llevé a la paciente al de-
sarrollo de insuficiencia cardiaca y enfermedad renal crénica.

CASO CLiNICO

Una mujer blanca de 72 anos fue ingresada en el Servicio de Car-
diologia de un hospital de tercer nivel por manifestaciones clinicas
de insuficiencia cardiaca. La paciente era exfumadora y dislipi-
démica. Ademas, habia sido seguida por el Servicio de Nefrologia
durante 17 afos por hipertension arterial refractaria y enfermedad
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renal cronica con tasa de filtrado glomerular durante el seguimien-
to de 40 ml/min/1,73 m? (férmula de Cockcroft-Gault). Su presion
arterial sistélica se mantenia persistentemente por encima de 200
mmHg a pesar del tratamiento con hasta 5 farmacos antihiperten-
sivos. Ademads, la paciente tenia antecedentes de arteriopatia cro-
nica con claudicacién intermitente.

Al ingreso, la paciente referia disnea de minimos esfuerzos,
disnea paroxistica nocturna y edema de extremidades inferio-
res. La exploracion fisica demostro un soplo de grado IlI/IV en
el tercio medio del pecho, que se ofa con mayor intensidad en
la espalda. Ademas, al realizar el indice tobillo/brazo, se cons-
tato una diferencia significativa entre la presion arterial sistolica
de extremidades superiores (200/55 mmHg) y la de extremida-
des inferiores (80/55 mmHg). El electrocardiograma evidencio
fibrilacion auricular de novo, para lo que se inici¢ anticoagula-
cion oral. Se realizd un ecocardiograma que demostré hipertro-
fia de ventriculo izquierdo grave, fraccion de eyeccién preser-
vada, disfuncién diastélica y derrame pericardico significativo
sin datos de taponamiento clinico o ecocardiogréaficos. No se
evidenciaron alteraciones valvulares o flujos acelerados a través
de la valvula o el arco adrtico que justificaran el soplo sistolico
descrito.

Alingreso, la tasa de filtrado glomerular era de 32 ml/min/1,73
m? con creatinina de 1,47 mg/dl. El resto de los pardmetros de
laboratorio fueron normales.

Durante los primeros dias de ingreso, y a pesar de tratamiento
diurético y antihipertensivo intensivos, los signos y sintomas de
insuficiencia cardiaca no mejoraron y la presion arterial sistélica
se mantuvo por encima de 200 mmHg. En ese punto y como
parte del cribado de causas de hipertension arterial secundaria,
solicitamos una angiografia de arterias renales por tomografia
computarizada (ATC).

A la paciente se le habian realizado 2 estudios de arterias rena-
les anteriormente en 2012 y 2014 sin hallazgos significativos,
salvo una aorta de calibre normal con multiples placas ateroma-
tosas calcificadas. En el estudio solicitado durante este ingreso
se describié una marcada ateromatosis aortoiliaca especialmen-
te en la transicion toracoabdominal con placas calcificadas en
el ostium de la arteria renal izquierda sin datos de estenosis
significativas de las arterias renales. El tronco celiaco estaba
afectado en su origen y la arteria mesentérica estaba respetada.
Dados los hallazgos descritos, junto con la exploracion fisica,
sospechamos la posibilidad de patologia adrtica, por lo que ex-
tendimos el estudio de imagen hasta la aorta toracica (fig. 1).

Se evidencié una calcificacion circunferencial de la aorta descen-
dente tordcica, desde la salida de la arteria pulmonar derecha
hasta la aorta infradiafragmdtica, que causaba una coartacion
adquirida (estenosis grave) en el décimo cuerpo vertebral dorsal.
Los didmetros a este nivel de la luz de la aorta eran 9,6 x 5,5 mm.

Se presento el caso en la sesién multidisciplinaria y se decidio
realizar una derivacion axilobifemoral. Se dio de alta a la pacien-
te con mejora de las cifras tensionales (con presion arterial sis-
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télica en torno a 160 mmHg), resolucion de las manifestaciones
clinicas de insuficiencia cardiaca y derrame pericardico, y mejo-
ra de la tasa de filtrado glomerular. Tras 1 afio de seguimiento,
la paciente permanece asintomatica con cifras de presion arte-
rial sistélica por debajo de 140 mmHg con tratamiento a dosis
medias con ramipril y amlodipino.

DISCUSION

La hipertensién se define como cifras de presion arterial sistoli-
ca de = 140 mmHg o cifras de presion arterial diastélica = 90
mmHg. La hipertension arterial secundaria esta provocada por
causas identificables y descubrirlas es fundamental para su tra-
tamiento.

La coartacion de aorta supone menos del 1% del total de casos
de hipertension. Habitualmente se localiza en la aorta toracica
distal y, en ocasiones, proximal al ligamento arterioso?.

El caso descrito es un ejemplo de sindrome de aorta media, una
entidad rara caracterizada por la localizacion de la estenosis en
la aorta a nivel abdominal o en la aorta toracica distal, que su-
pone entre el 0,5y el 2% del total de coartaciones de aorta’.
Suele debutar en la primera infancia o adolescencia, con una
prevalencia 3:1 entre hombres y mujeres. La aparicién del sin-
drome de aorta media en edades tardias, como nuestro caso,
se ha asociado a ateroesclerosis grave y es excepcional®.

El sindrome de aorta media puede ser congénito o adquirido.
La coartacién congénita se asocia a fusiones incompletas o so-
brefusiones de las aortas dorsales embrionarias durante la cuar-
ta semana de gestacion, dafo intrauterino o infecciones, como
la rubéola o la sifilis**. El sindrome de aorta media adquirido se
asocia con numerosas enfermedades, como la neurofibromato-
sis, el sindrome de Williams o la arteritis de Takayasu®.

El sindrome de aorta media normalmente se presenta como
hipertension arterial refractaria durante la juventud. Puede apa-
recer con claudicacién de miembros inferiores, angina abdomi-
nal, enfermedad renal cronica o insuficiencia cardiaca, depen-
diendo de las ramas colaterales afectadas.

La localizacion mas frecuente de esta enfermedad es la interre-
nal (19-52%), sequida por la suprarrenal (11-40%) y la infrarrenal
(19-25%). Es frecuente que se afecten las arterias renales
(60-90%), pero la estenosis de otros vasos es mucho mas rara.

La esperanza de vida de pacientes con sindrome de aorta media
estd en torno a 30-40 anos, debido a complicaciones cardiovas-
culares por la hipertension arterial progresiva, como enferme-
dad arterial coronaria, insuficiencia cardiaca o accidentes cere-
brovasculares?3.

La principal técnica para su diagnostico es la tomografia axial
computarizada, que proporciona imagenes de gran calidad con
la posibilidad de efectuar reconstrucciones tridimensionales. En
nuestro caso, a pesar de que los sintomas eran tipicos, el diag-
noéstico se retrasé varios anos probablemente por la falta de
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Figura 1. Cortes axial (A) y sagital (B) del térax de tomografia axial computarizada que muestran la estenosis y
calcificacion de la aorta (flecha amarilla). La reconstruccion en 3D muestra la extensién de la calcificacion (C), que

también se aprecia en la radiografia de torax (D).

afectacion de las arterias renales en las tomografias axiales com-
putarizadas previas, que hizo que no se completara el estudio
hacia la aorta toracica descendente en su transicion con la aor-
ta abdominal.

Es importante el control de la hipertension para evitar las compli-
caciones mencionadas y prevenir la muerte prematura. Los anti-
hipertensivos orales son frecuentemente insuficientes y son ne-
cesarios tratamientos invasivos. El momento para intervenir a
estos pacientes depende de la gravedad de la hipertension. Ade-

mas, la anatomia y la gravedad de la estenosis determinan si se
debe optar por el tratamiento percutaneo o la cirugia abierta.

Existen 3 estudios en la bibliografia médica que evaltan la mor-
talidad periintervencion de estos pacientes y que demuestran
bajo riesgo quirurgico e importante mejorfa clinica. En cualquier
caso, se necesitan mas estudios para determinar mejor el tiem-
po y el tratamiento 6ptimo para estos pacientes en funcién de
su anatomia, manifestaciones clinicas, edad y otros factores que
deben determinarse’-1°.
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CONCLUSIONES

El sindrome de aorta media es una rara causa de hipertension
arterial secundaria con elevada morbilidad y mortalidad si no se
diagnostica y se trata.

La sospecha clinica y los hallazgos en la exploracion fisica son
fundamentales para dirigir el diagnostico, y la técnica de imagen
de eleccién es la tomografia axial computarizada.

La decision de tratar o no esta enfermedad depende de la gra-
vedad de la hipertensién y del resto de sintomas. No hay estu-

dios que demuestren la superioridad de la técnica percutanea o
de la cirugia abierta.
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La presente investigacion no ha recibido ayudas especificas pro-
venientes de agencias del sector publico, sector comercial o
entidades sin animo de lucro.
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Conceptos clave

1. Elsindrome de aorta media es una causa rara de hipertension arterial secundaria que debe sospecharse en
caso de hipertension arterial refractaria, fallo renal, isquemia intestinal y claudicacion de extremidades infe-

riores.

Si no se trata, el sindrome de aorta media puede llevar a la muerte antes de la cuarta década de la vida.

3. La exploracion fisica sistemaética y el estudio diagnéstico estructurado son fundamentales para llegar al diag-

noéstico de esta patologia.

4. Se necesitan mas estudios para discriminar entre los pacientes que se benefician de derivaciéon quirdrgica y

aquellos con tratamiento percutaneo.
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