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Caso  clínico

Crisis  de  cianosis  periférica  como  forma  de  presentación  atípica  y
tardía  de  coartación  aórtica  grave

Peripheral cyanosis crisis as an atypical and late presentation of severe aortic coarctation
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La coartación de aorta (CoAo) constituye el 5% de las cardiopatías

congénitas, con una prevalencia de 2,09 casos cada 10.000 recién

nacidos1. Su presentación depende de la gravedad de la lesión. Lo

más  característico es la hipertensión arterial con  gradiente ten-

sional y una diferencia de pulsos entre extremidades superiores

e inferiores2. Los casos más  graves, ductus-dependientes, suelen

manifestarse en las primeras semanas de vida con shock cardiogé-

nico; otros pueden pasar desapercibidos hasta la edad adulta3-5.

Se describe el caso de una niña de 8 años que consultó por cri-

sis de cianosis periférica y frialdad acra en extremidades inferiores

(fig. 1). Refería inicio reciente de las crisis, que le ocurrían sema-

nalmente, sin predominio horario ni desencadenante aparente y se

autolimitaban en segundos o minutos.

Como antecedente relevante, desde los 3 meses presentaba

hemiparesia izquierda, con mayor afectación en el miembro

inferior. No presentaba antecedentes perinatales de interés, las eco-

grafías prenatales fueron normales y el parto y  periodo neonatal

transcurrieron sin incidencias. Como estudio de hemiparesia, se

realizó angiorresonancia magnética (angio-RM) cerebral en la  que

se observó hemiatrofia derecha de predominio en lóbulos frontal

y temporal, y disminución del calibre de las  arterias del territorio

carotídeo y vertebrobasilar. La carótida interna y  cerebral posterior

derechas eran permeables, aunque de menor calibre. Tras dife-

rentes estudios realizados en  la época de lactante, como estudio

de coagulación, estudio reumatológico, etc. y entre los que en ese

momento no se incluyó valoración cardiológica, las lesiones se atri-

buyeron a posibles alteraciones vasculares en el periodo prenatal.

Recibió tratamiento rehabilitador y  no progresó la hemiparesia.

No se recogía historia familiar de accidentes cerebrovascula-

res, infartos cardíacos, hipertensión arterial, dislipidemia, ni otras

enfermedades relevantes. Se descartaron trastornos de la coagula-

ción en los progenitores.

A los 8 años, se  detectó un soplo sistólico de intensidad II/VI

en el hueco supraesternal e irradiado a  troncos supraaórticos

y disminución de la intensidad a la palpación de pulsos en

miembros inferiores respecto a  los superiores. La presión arterial

en las 4 extremidades era normal, pero presentaba gradiente

tensional entre extremidades (presión arterial en la extremidad
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Figura 1.  A) Episodios de cianosis distal. B) Resolución de la  clínica tras el trata-

miento.

Figura 2. A) Angio-RM toracoabdominal: se  observa coartación aórtica grave. B)

Angio-TAC torácica tras angioplastia en la que se observa stent aórtico permeable.

superior derecha: 108/75 mmHg; en la extremidad inferior

derecha: 85/61 mmHg; en la  extremidad superior izquierda:

112/72 mmHg  y en la extremidad inferior izquierda: 85/53 mmHg).

Se revisaron las determinaciones registradas en controles rutina-

rios en su centro de salud, que resultaron normales (mediciones

realizadas únicamente en  miembros superiores).

El electrocardiograma era normal para la edad de la paciente.

Mediante ecocardiografía se observó estrechamiento aórtico inme-

diatamente distal al tercer tronco supraaórtico, con  diámetro

mínimo de 3 mm,  gradiente máximo de 50 mmHg  con cola dias-

tólica, así  como dilatación significativa de la arteria subclavia

izquierda. Se solicitó angio-RM, en la que se  confirmó CoAo grave

en el ductus, con una estenosis estimada del 80% e importante des-

arrollo de circulación colateral a expensas de la arteria subclavia

izquierda, que se confirmó dilatada (fig. 2).
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Una vez confirmado el diagnóstico de CoAo, se  decidió correc-

ción percutánea. Se realizó angioplastia con colocación de stent

CP montado sobre balón de 12 mm  y  sobredilatación con balón

de 14 mm,  con excelentes resultados. La evolución fue favorable,

con desaparición de los episodios de cianosis (fig. 1). En el control

radiológico al mes  (angio-TAC), se  objetivó que el stent seguía nor-

moposicionado en el istmo aórtico, permeable y  con buen calibre

(fig. 2). Evolutivamente, la  dilatación de la subclavia izquierda había

disminuido, aunque persistía dilatada, mientras que  se  objetivó

disminución significativa del calibre de las arterias intercostales

y mamarias internas.

Concluimos que, a  pesar de ser una presentación atípica, las

crisis de cianosis periférica pueden corresponder a  una forma de

manifestación de CoAo muy  evolucionada y  debe sospecharse. Su

aparición es atribuible a  fenómenos isquémicos a  consecuencia de

la gravedad de la CoAo. Esta teoría es apoyada por el hecho de que

las crisis se resolvieron tras la corrección de la estenosis. En  el caso

descrito, este fue el signo de alarma, a pesar de no empezar con

hipertensión arterial, lo cual se  puede explicar por la  importante

circulación colateral desarrollada.

Las recomendaciones actuales de manejo de la CoAo en pacien-

tes con edad y peso suficientes abogan por valorar tratamientos

percutáneos frente a  correcciones quirúrgicas4,6,  dado que se

ha demostrado que los resultados obtenidos a  medio plazo con

implante de stent son similares a  los obtenidos con corrección qui-

rúrgica e implican menor riesgo quirúrgico. En  niños pequeños, su

uso está limitado por el tamaño de los dispositivos de liberación,

la necesidad de posteriores redilataciones en relación con el creci-

miento somático y la posibilidad de reestenosis por proliferación

en el stent. La angioplastia percutánea con colocación de stent fue

segura y eficaz en esta paciente, en la que se resolvió por completo

la sintomatología.

Cabe recalcar la importancia de la  valoración cardiológica en

pacientes con episodios isquémicos y  que  es  necesario conside-

rar la posible relación entre la CoAo y  el antecedente de atrofia

cerebral en este caso. El estudio realizado en esta paciente a los 3

meses de edad fue limitado, sin incluir una valoración cardiológica

completa, lo cual pudo suponer un retraso importante en el  diag-

nóstico y tratamiento de la  CoAo. A pesar de ser una etiología poco

frecuente, las alteraciones cardiovasculares generalmente son cau-

sas identificables y  en muchas ocasiones reparables, por lo que es

fundamental tenerlas presentes para un diagnóstico temprano que

mejore el pronóstico de estos pacientes.
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