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Caso clinico

Manifestacion congénita de coartacion de la aorta: una forma inusual.
Reporte de dos casos en hermanos no gemelos con deteccidon y tratamiento
tardio, y revision bibliografica

Francisco Tapia Jiménez,* Eloy Medina Ruiz,** Enrique Frutos Rangel***

RESUMEN

Las malformaciones cardiovasculares son los defectos congénitos potencialmente mortales mas comunes; aparecen en alrededor de 1%
de los nacidos vivos y representan la principal causa de mortalidad al nacimiento y, alin mas, de muerte prenatal. La incidencia de car-
diopatia congénita, de formas moderadas a graves, ocurre en 3 a 6 casos por cada 1,000 nacidos vivos. La coartacion adrtica representa
de 6 a 8% de las malformaciones cardiacas congénitas; se reporta 2 a 5 veces mas frecuente en hombres que en mujeres, la gravedad
de la enfermedad se relaciona directamente con la extension de la coartacion y su asociacion con otras cardiopatias congénitas. Cuando
se relaciona con el sindrome de Turner aparece hasta en 10% de los casos, con véalvula adrtica bicUspide hasta en 40% y los casos fa-
miliares ocurren de forma esporadica, sélo en 3% de los casos. Existe escasa evidencia de riesgo familiar congénito de malformaciones
ventriculares izquierdas del conducto de salida. En los pacientes con coartacién de aorta no se han detectado genes causales de su
aparicion; como enfermedad aislada se asocia con embriopatia diabética, cuyo riesgo es 3 a 5% mas que en mujeres no diabéticas. Las
lesiones asociadas con mayor frecuencia son los defectos del tabique ventricular, la coartacion de aorta y la transposicion de grandes
arterias. Este estudio describe dos formas de manifestacion atipica en hermanos no gemelos, y reparacién endovascular tardia exitosa.
Se realiza la revision bibliogréafica, su manifestacién familiar, caracteristicas genéticas, tratamiento y complicaciones.
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ABSTRACT

Cardiovascular malformations are the most common deadly congenital defects. They occur in approximately 1% of live births and represent
one of the major causes of child mortality after labor; moreover they are the main cause of prenatal deaths. Incidence of congenital heart
disease, in moderate to severe manner, occurs in 3 to 6 per 1,000 live births, most are from mothers without an identifiable risk factor for
congenital heart disease, and is estimated an annual increase close to 5% in USA adult population. Aortic coarctation represents about 6
to 8% of the congenital heart diseases, it is reported 2 to 5 fold frequency in men, its severity is directly related with the length of the coarc-
taction and the association with another congenital heart disease. Related to Turner syndrome, aortic coarctation is present in about 10%.
Closely related with bicuspid aortic valve in 40% of cases. Familiar presentation occurs exceptionally, and has been reported only in less
than 3% of cases. There is very few evidence of familiar congenital risk for left ventricular outflow tract malformations, in aortic coarctaction
there are no identified genes involved as a cause; as an isolated disease is associated with diabetic embriopathy, where there is a 3 to
5% of major risk in comparison with non diabetic women depending of the glycemic control. The most common malformations associated
to maternal diabetes are the ventricular septum defects, aortic coarctation and great arteries transposition. We report two cases in two
non-twin brothers with atypical presentation, successful late endovascular reparation and a comprehensive review of the literature of this
entity, especially looking for familiar presentation, genetic trait, management and complications.
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Manifestacion congénita de coartacion de la aorta

a coartacion de la aorta es un estrechamiento
congénito de cualquier region del espacio com-
prendido desde el arco adrtico distal hasta la
bifurcacion de la aorta abdominal. Se considera
una alteracion que requiere atencion y reparacion durante
la nifiez; sin embargo, en el paciente adulto suele manifes-
tarse con multiples problemas clinicos que hacen dificil su
diagnéstico y propicia las complicaciones tardias.?

La coartacién aortica es dos a cinco veces més fre-
cuente en hombres (adultos o nifios) que en mujeres y
suele asociarse con disgenesia gonadal (sindrome de
Turner), vélvula adrtica bicuspide, defectos del tabique
interventricular, conducto arterioso persistente, estenosis
o insuficiencia mitral y aneurismas en el poligono de
Willis.2®

La genémica de formas aisladas de cardiopatia con-
génita es un factor preponderante en la genética familiar;
muchas familias muestran un modo multifactorial de
herencia, cuyo riesgo de cardiopatia congénita aumenta
cuando afecta a uno 0 mas miembros de éstas. Son pocas
las familias con patrén clésico de herencia mendeliana
de cardiopatia congénita aislada que han ayudado, en la
investigacion para detectar diversos tipos de cardiopa-
tias congénitas simples asociadas con genes. Aunque la
contribucion total de cardiopatias congénitas de manifes-
tacion esporédica es baja, se espera que su identificacion
ayude a conocer los mecanismos subyacentes de éstas y
ofrezcan nuevas herramientas de prevencién o tratamiento
para mejorar los resultados clinicos. Hasta el momento,
solo se han aislado pocos genes causantes de cardiopatia
congénita simple, lo que sugiere, mas bien, que ésta es
resultado de procesos muy heterogéneos y genéticamente
complejos, porque las causas teratogénicas y los factores
ambientales tienen una funcién importante en la patogenia
de la cardiopatia congénita y porque la mayoria de casos
ocurren en nacimientos de madres sin factores de riesgo
para cardiopatias detectables.®® Los teratégenos y facto-
res ambientales més notables son el alcohol y la diabetes
materna; sin embargo, estd demostrado que la cardiopatia
congénita asociada con exposicion teratogénica no se re-
laciona con aumento del riesgo de dicha cardiopatia para
la descendencia, asumiendo que la exposicion no se repita
en embarazos posteriores.>50

La evaluacién cardiaca prenatal se utiliza desde
mediados de 1980, cuando se sugirio la evaluacion
ecocardiografica de las cuatro camaras como parte de la

evaluacion obstétrica, con reportes de hasta 92% de sensi-
bilidad y 99.7% de especificidad para detectar cardiopatias
congenitas.®!! Durante los Gltimos 20 afios se ha elevado
la prevalencia de cardiopatia congénita en el adulto, con-
secutiva a los adelantos técnicos y tecnologicos que han
permitido la supervivencia durante la nifiez y con ello
el aumento de pacientes adultos que requieren cuidados
especializados y atencion en hospitales de tercer nivel.*?

PATOGENIA

Entre los maltiples factores que contribuyen a la apari-
cion de cardiopatia congénita estan los relacionados con
exposicién ambiental, a medicamentos durante el emba-
razo, enfermedades maternas, alteraciones cromosémicas
y factores genéticos; sin embargo, en la mayoria de los
pacientes se desconoce la causa.’® También existe la car-
diopatia congénita como parte o componente de diversos
sindromes genéticos o fenotipicos.®1%

La patogenia de la coartacién adrtica se divide en dos
grupos: la forma congénita, que se sustenta en dos teorias
(la primera es causada por el flujo anterégrado reducido
in utero que provoca subdesarrollo aortico y la segunda
que sustenta la constriccion de tejido ductal a lo largo de
la aorta torécica) y la forma adquirida, donde intervienen
causas inflamatorias y degenerativas que producen ate-
rosclerosis.*

Mecanismos celulares de desarrollo cardiaco

El proceso de transformacién de una estructura tubular
embrionaria a la forma de cuatro camaras funcional
requiere equilibrio en el crecimiento, diferenciacion ce-
lular y apoptosis. Las vias especificas de sefializacién y
mecanismos genéticos tienen una funcién importante en
el control de estos procesos, pues aseguran el adecuado
desarrollo embrionario cardiaco.!®*

Funcion de las células troncales cardiacas

Aunque el origen de estas células es poco claro, se han
clasificado de acuerdo con los antigenos especificos que se
expresan en su superficie. Se han identificado precursoras
y progenitoras primitivas que expresan proteinas oncoge-
nas homdlogas del sarcoma felino v-kit Hardy-Zuckerman
4 (c-Kit), miembro 1 de la subfamilia ligada al ATP
(ABCB1 o MDR1)y caspasa 3 Sca-1 (CASP-3), mientras
que las células méas diferenciadas no las expresan. Tam-
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bién se han identificado proteinas morfogenéticas 6seas y
sefiales mediadas por WNT, como factores importantes de
sefializacién que en el cardiomiocito inducen la inicializa-
cion de programacion gendmica. En esta etapa, las placas
cardiogénicas expresan factores génicos especificos de
transcripcion, incluidos el factor relacionado con el locus
5NK2 (NKX2-5), la proteina 4 ligada a GATA (GATA4), el
factor de respuesta sérica (SFR), la miocardina (MYOCD)
y el homoélogo 1 Dickkopf (DKK1). Cuando estos genes
se alteran, no hay reestructuracion suficiente para que se
origine el movimiento levégiro adecuado hacia el conducto
de salida del corazon embrionario, lo que finalmente altera
la via de salida del ventriculo izquierdo (doble salida ven-
tricular derecha, defectos del tabique ventricular, valvula
adrtica bicuspide, coartacion de aorta).™?

Anatomia y manifestaciones
La coartacion adrtica es una excrescencia de extension
intradrtica con funcion y efecto similar a un diafragma,
distal a la arteria subclavia izquierda, en el sitio de salida
del conducto arterioso (ligamentum arteriosum). Es poco
comun encontrarla inmediatamente proximal a la arteria
subclavia izquierda, en cuyo caso se observa una diferencia
significativa de presion arterial entre ambos brazos.2%

El sitio mas comudn de estrechamiento es el adya-
cente al conducto arterioso y se piensa que se debe al
sobrecrecimiento de tejido ductal dentro de la aorta. La
burda clasificacién de la coartacion adrtica, en las formas
“infantil” y “del adulto”, no refleja de manera precisa el
espectro clinico de manifestacion, pues la mayor parte de
las formas infantiles se manifiesta también en los pacientes
adultos.*®

En las formas preductales (infantiles), la coartacion
tiende a ser proximal al conducto arterioso y la perfusién
distal depende del flujo ductal, el cual se detiene de forma
brusca después del cierre del conducto arterioso. En la
forma posductal o del adulto, la obstruccion ocurre justo
o distal al conducto arterioso y la obstruccion es raramente
completa.23514

El flujo colateral de diversos sitios a través de la es-
capulay el térax es responsable de la perfusion distal. Los
pacientes suelen permanecer sin sintomas, incluso hasta
la quinta década de su vida. En casi 10% de los adultos
ocurre en la aorta abdominal. La afectacion del arco aor-
tico representa parte del espectro de la alteracion, pero es
extremadamente rara.®

La clasificacién de la lesion entre coartacion discreta,
hipoplasia istmica (estrechamiento del 75% del didmetro
transverso adrtico) y estenosis tubular difusa (estrecha-
miento de =10 mm) es importante, sobre todo en el caso
de intervenciones endovasculares.

En 30% de los pacientes con coartacion de aorta, un
soplo sistdlico indica su asociacion con valvula aortica
bicuspide, cuyas manifestaciones clinicas habituales son:
tension arterial sistélica elevada en los brazos (méas que
en las piernas), tension de pulso amplia, pulsos femorales
débiles y tardos, frémito sist6lico palpable supraesternal,
dilatacidn ventricular izquierda con posibles cambios
electrocardiograficos (hipertrofia) y radiograficos de
térax (flujo colateral aumentado a través de las ramas
intercostales, con escotadura subcostal desde la tercera a
octava costillas posteriores; signo de Roessler). Sin em-
bargo, la mayoria de los adultos permanece sin sintomas
y s6lo dos tercios de los que han vivido sin correccion
quirdrgica o endovascular por mas de 40 afios, pueden
manifestar sintomas de insuficiencia cardiaca, aunque al-
gunos autores sostienen que su supervivencia maxima es
de 34 afios.® Tres cuartas partes de estos pacientes muere
antes de los 50 afios de edad por insuficiencia cardiaca
aguda y 90% morira antes de los 60 afios.?1®

CASO CLINICO

Hombre de 28 afios de edad, que acudié al servicio de
urgencias del Hospital Angeles del Carmen con disnea de
medianos esfuerzos de tres semanas de evolucion, vértigo,
ortostatismo, dolor toracico de predominio izquierdo e irra-
diacion hacia el brazo y cuello, dispepsia y ansiedad; tos
secay pérdida de 10 kg de peso en los Gltimos tres meses.
Cuatro dias antes tuvo evacuaciones melénicas y refirid
consumir ibuprofeno durante 15 dias. Tenia diagnéstico
de hipertension arterial (170/110), recibia valsartan (80
mg/dia) y enalapril (20 mg/dia). Tenia antecedentes fami-
liares de hipertensién y un hermano menor que padecio,
también, coartacién de aorta, diagnosticado igualmente
por hipertension en la adolescencia y que se resolvi6 con
aortoplastia endovascular y colocacién de endoprotesis
vascular dos afios antes.

En el examen fisico se encontro tension arterial de
140/90 mmHg sin variacion clara entre las extremidades,
frecuencia cardiaca de 90 latidos por minuto, frecuencia
respiratoria de 18 por minuto y temperatura de 36 °C;
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Manifestacion congénita de coartacion de la aorta

peso de 77 kg y talla de 178 cm. Se observo palidez de la
piel, hidratacién regular, craneo normal, pupilas y pares
craneales sin alteracion, cuello con pulsos simétricos, so-
plo sistdlico carotideo bilateral 11/V; adecuada mecéanica
ventilatoria, corazén ritmico sin frotes, soplo pansistélico
de predominio paresternal izquierdo I1/V1. Abdomen semi-
plano, blando, peristaltismo normal, levemente doloroso
en el epigastrio; higado palpable a la inspiracién profunda,
indoloro, sin otras organomegalias. Las extremidades su-
periores estaban normotréficas, fuerza de 5/5 simétrica,
sin alteracién sensorial, reflejos simétricos, con palidez
de los lechos ungueales; las extremidades inferiores se
encontraron normotréficas, con fuerza de 5/5 simétrica,
sensibilidad y reflejos normales, pulsos popliteos dismi-
nuidos de forma bilateral, tibiales posteriores y pedios no
perceptibles, y pies poiquilotérmicos con llenado capilar
de tres segundos. El examen neuroldgico result6 sin al-
teraciones.

A su ingreso, los examenes de laboratorio mostraron:
hemoglobina de 10.1, hematdcrito de 27.6, volumen cor-
puscular medio de 86.4, hemoglobina corpuscular media
de 31.4, plaquetas 225, leucocitos 5.9, neutrofilos 71%,
bandas 0%, Na de 147, K de 3.9, Cl de 110, glucosa de
117, BUN 32.7, urea de 70, creatinina de 1.4, CK-MB
<1, mioglobina de 55.8, troponina | < 0.1, FA 38, BT 0.8,
BD 0.1, proteinas totales de 7.7, albimina 4.9, globulina
2.8, AST 30, ALT 20, GGT 19, amilasa 213, lipasa 266,
colesterol total de 168 mg/dL, velocidad de sedimentacion
globular de 14, amilasa de 198 y lipasa de 266.

El examen sonografico de abdomen resultd sin altera-
ciones; la panendoscopia, con gastritis erosiva moderada,
colonoscopia con un pélipo hiperplésico resecado y ne-
gativo para malignidad; el ecocardiograma transtoracico
mostrd imagenes compatibles con coartacion de aorta que
se confirmé con el estudio transesofagico. El paciente se
preparo para efectuarle aortografia y reparacion primaria
con colocacidn de endoprotesis vascular adrtica, mediante
abordaje femoral derecho con introductor 13 Fr y guia
Road-runner 0.035”. Se encontrd la aorta ascendente
con tensidén arterial de 150/70 mmHg, aorta toracica
poscoartacion con 80/50 mmHg y gradiente sistélico de
70 mmHg. Se realizé aortoplastia con balén Maxi LD
18 x 40 predilatacion y Maxi LD 25 x 40 posdilatacion;
se colocd una endoprotesis vascular Palmaz 4014. Tras
el procedimiento se logré un gradiente residual de 0
mmHg y estenosis residual angiografica de 10% (figuras

Figura 1. Radiografia de térax del paciente aparentemente sano.

Figura 2. Electrocardiograma del paciente sin alteraciones de la
conduccion, ritmo o repolarizacion.

lab).

El seguimiento posterior del paciente, al primero, ter-
cero y sexto mes, no mostré complicaciones inherentes
al procedimiento ni requirio tratamiento antihipertensivo;
solo recibia dosis bajas de un antagonista receptor de an-
giotensina para estimular la reestructuracion cardiaca.

Evaluacién diagndstica

Desde el punto de vista histérico, el abordaje y tratamiento
de la alteracion adrtica primaria se ha realizado con méto-
dos invasores por angiografia; sin embargo, el progreso en
técnicas no invasoras, sobre todo las de imagen (tomogra-
fia computada o resonancia magnética), han reemplazado
la mayor parte de los estudios invasores y disminuido los
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Figura 3. Imagenes de ecocardiograma transesofagico. A 'y B.
Estrechez correspondiente a la coartacion aortica.

costos y la morbilida.1®-2

La evaluacién por resonancia magnética es util
después de la reparacion, pues tiene la capacidad de eva-
luar la funcién, masa ventricular, morfologia valvular
aortica, calibre de los vasos principales y colaterales,
y estimar la afectacién de la pared vascular, conside-
rando esta Gltima como una de las complicaciones mas
frecuentes de la reparacion quirdrgica.?®? La resonancia
magnética en pacientes con coartacion aortica es im-
portante para evaluar la funcion de la valvula aortica 'y
su asociacion con alteraciones de la valvula bictspide.
Algunos estudios sefialan que hasta en 34.2% de los
casos ocurre por fusion de las valvas derechas y en

Figura 4. Primer balén en aortoplastia (laimagen no es del paciente,
solo ilustra el procedimiento).

Figura 5. Endoprotesis endovascular Palmaz in situ posdilatacion
(la imagen no es del paciente, solo ilustra el procedimiento).

89.5% por las coronarias.?
TRATAMIENTO

La reparacién quirtrgica abierta se recomienda en pa-
cientes con algln gradiente trascoartacion de méas de 30
mmHg;Z sin embargo, se ha relacionado con elevada mor-
bilidad y mortalidad, pero en ocasiones es la Gnica opcion.
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Manifestacion congénita de coartacion de la aorta

Los adelantos en técnicas y materiales endovasculares se
han extendido como opciones terapéuticas disponibles
y, al parecer, costo-efectivas. Los resultados suelen ser
satisfactorios y el riesgo de rotura adrtica es minimo,
pero la cantidad de pacientes es aln limitada y no existen
ensayos controlados que evallen las ventajas relativas de
la reparacion endovascular, en comparacion con la quirur-
gica. La mayoria de los pacientes con coartacion adrtica
aislada son susceptibles de reparacién endovascular pri-
maria; aungue algunos casos, como los asociados con otra
anormalidad cardiaca (aneurismas o estenosis posteriores
a intentos previos de reparaciones), son mejor tratados y
con resultados satisfactorios en forma multidisciplinaria
por intervencion quirurgica cardiovascular, cardiologia
intervencionista, radiélogos, cardiélogos y anestesia car-
diovascular (cuadro 1).122

Las endoprotesis vasculares no medicadas se colocan,
frecuentemente, para la reparacion de coartacion adrtica no
compleja, con mayor experiencia y datos de seguimiento; sin
embargo, las recubiertas se han establecido como una opcion
en casos con alto riesgo de rotura, formacion de aneuris-
mas o reoclusién. En una investigacién, en 33 pacientes
con coartacién adrtica compleja, se aplicaron endoprétesis
vasculares recubiertas (modelo Chetham-Platinum) y su
seguimiento a un afio mostrd resultados promisorios de la
posible utilidad de dichas endoprdtesis ante las coartaciones
complejas.* El objetivo principal del tratamiento quirdrgico
o endovascular es aliviar los sintomas y reducir la frecuencia
de complicaciones asociadas (cuadro 2).2%

Complicaciones

En términos generales, el paciente adulto con cardiopatia
congénita, incluso reparada, tendra alteraciones hemo-
dinamicas que lo haran susceptible a sufrir arritmias,
fendmenos tromboembdlicos, deficiencia neuroldgica,
endocarditis bacteriana y otras enfermedades menos

Cuadro 2. Complicaciones postoperatorias de la reparacion de
coartacion de aorta

Complicaciones tempranas Complicaciones tardias

Hipertension
Adenitis mesentérica

Hipertension
Enfermedad valvular

Hemorragia aortica
Lesion del nervio laringeo Reestenosis
recurrente Diseccion
Lesion isquémica medular espinal Formacion de
Arritmias aneurismas

Rotura adrtica
Endocarditis infecciosa
Insuficiencia cardiaca

frecuentes.’

Se ha demostrado que los pacientes adultos con au-
mento de la poscarga del ventriculo izquierdo en forma
crénica, tienden a sufrir angina o insuficiencia cardiaca,
e hipertension sistdlica, 10222529

Un estudio en 46 pacientes britanicos con estenosis
y coartacion aortica demostro, en primera instancia, la
asociacion de 70% de dicha coartacion y valvula adrtica
bicUspide, y se establecid un aumento significativo en
la resistencia de flujo de salida del ventriculo izquierdo,
aumento de espesor del septo interventricular, pares
posterior y aumento en el indice de masa del ventriculo
izquierdo, en comparacién con los pacientes control; no
hubo diferencias entre la fraccion de eyeccion, los indi-
ces de funcién global y los patrones de llenado.*® En los
pacientes con coartacion de aorta, estudios recientes de
resonancia magnética mostraron alteraciones de perfusion
miocardica con afectacion del flujo subendocardico, lo que
puede explicar la isquemia subendocérdica y los sintomas
anginosos.®

La hipertensién en reposo y al esfuerzo son compli-
caciones conocidas, aun después de la reparacion de
coartacién aortica. La fisiopatologia no es clara todavia,

Cuadro 1. Opciones quirtrgicas para el tratamiento de la coartacion de aorta

Enfermedad primaria

Lesiones cardiacas complejas

Reintervencion después de la reparacion

Interposicion de injerto tubular
Anastomosis término-terminal
Colgajo subclavio

Parche prostésico

Homo injerto

Endoprotesis endovascular
Aortoplastia con balén

Incisiones por etapas
Incisiones combinadas

Aortoplastia con balén

Derivacion extranatémica
Endoproétesis endovascular

Paro circulatorio por hipotermia
By pass extra anatémico
Endoprotesis endovascular
Aortoplastia con balén

Cirugia combinada con endovascular
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se ha observado hipertension significativa hasta en 40%
de los pacientes, incluso después de 15 afios de la repara-
cion. Recientemente se propuso la forma del arco adrtico
como un factor directamente relacionado con hipertension
en reposo; sin embargo, otro estudio en 41 pacientes con
reparacion demostré que la hipertension inducida por
ejercicio se explicaba en funcion de la estrechez residual
y no por la geometria del arco adrtico, aunque no se des-
cart6 la asociacion entre estas.?2? En otra investigacion
se observo aumento importante en la rigidez aortica y se
propuso este mecanismo como factor que predispone la
enfermedad coronaria prematura, enfermedad cerebrovas-
cular y muerte a edad temprana.?

La insuficiencia cardiaca y las arritmias son otros
aspecto importantes de la evolucion de la coartacion
aortica. Conceptualmente, la insuficiencia cardiaca es la
causa mas comun de admision hospitalaria y la primera
de muerte en pacientes adultos con cardiopatia congénita;
sin embargo, los que tienen coartacion aortica, el riesgo
es menor que en el resto de los casos con cardiopatias,
debido a que este sindrome es méas frecuente cuando es
secundario a cardiopatias que afectan el lado derecho
del coraz6n.?®! Un estudio de prevalencia, en pacientes
adultos con cardiopatia congénita, reveld que 37% de las
admisiones a urgencias se relacionaron con alteraciones
del ritmo (taquicardia supraventricular); la insuficiencia
cardiaca correspondi6 a 26% de las admisiones y el resto
por causas diversas, como infecciones, sincope, sangrado,
diseccion aodrtica y muerte subita.!#?"%32 Es importante
sefialar la posibilidad de enfermedad renal asociada con
hipertension de larga evolucion, que aunque es mas comdn
en pacientes pediatricos, es cuado se identifica como una
forma de hipertensién secundaria. El tratamiento deficien-
te y sus complicaciones también resultan en dafio renal,
principalmente en pacientes adultos.>*

CONCLUSIONES

La patogenia de la coartacion aortica es compleja, sobre
todo si quiere explicarse desde el punto de vista genético
0 como parte del espectro de un sindrome fenotipico espe-
cifico. Previamente, la patogenia se dividio en dos grupos:
la forma congénita basada en dos teorias (la primera que
sostiene su origen por el flujo anterégrado reducido in
utreroy que causa subdesarrollo adrtico, y la segunda que
propone la constriccién de tejido ductal a lo largo de la

aorta torécica) y la forma adquirida (intervienen causas
inflamatorias y degenerativas, principalmente ateroscle-
rosis); sin embargo, el conocimiento de la citogenética
implicada en la embriogénesis cardiaca humana expone,
aun mas, la complejidad de las cardiopatias congénitas
con la afeccion de diversas vias de sefializacion, expresion
de receptores para proteinas especificas y grupos génicos
especificos. A pesar de ello existe poca evidencia de
riesgo familiar congénito de malformaciones vasculares
y ventriculares izquierdas del conducto de salida. Los
pacientes con coartacion adrtica se relacionan hasta en
40% con valvula bicuspide y, menos frecuente, comu-
nicacion interventricular, conducto arterioso persistente,
atresia pulmonar, estenosis aortica y estenosis mitral, y
alteraciones no cardiacas, como aneurisma cerebral, cuyo
riesgo es hasta 10 veces mas alto. El entendimiento de
la alteracion aodrtica implica su adecuada identificacion
para intervenciones tempranas y, segln corresponda, el
establecimiento del tratamiento quirtrgico o endovascular
para evitar las complicaciones cronicas asociadas.
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