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Coarctacao da Aorta — Deteccao Tardia

RESUMO

As causas mais frequentes de hi-
pertensdo arterial na populacdo pedia-
trica variam com a idade. No lactente e
crianga mais pequena €& habitualmente
secundaria a doenga cardiaca ou renal.
No adolescente e crianga mais velha,
obesos e com histéria familiar de hiper-
tensao, a etiologia mais frequente é a hi-
pertensao essencial ou idiopatica.

Apresenta-se o caso clinico de uma
adolescente de 12 anos, referenciada a
consulta de Cardiologia Pediatrica para
avaliacdo das repercussbes cardiacas
de hipertensao arterial de dificil controlo.
A hipertenséo arterial tinha sido detecta-
da ha dois anos e a investigagédo ante-
rior ndo revelara causa secundaria. De
relevante ao exame fisico apresentava
obesidade, sopro sistélico de ejeccéo,
com irradiagdo para o dorso, auséncia
de sopro abdominal, pulsos femorais
diminuidos relativamente aos radiais e
um gradiente de pressado arterial com
diferencial de 50 mmHg entre os mem-
bros superiores e inferiores. O ecocar-
diograma transtoracico mostrou hiper-
trofia concéntrica ventricular esquerda;
o estudo ecocardiografico supraesternal
nao foi conclusivo; detectou-se fluxo de
coarctagéo da aorta a nivel da aorta ab-
dominal. A angiorressonancia confirmou
a existéncia de coarctacdo da aorta
apds a emergéncia da artéria subclavia
esquerda tendo efectuado tratamento
cirurgico.

Este caso é exemplo da importancia
de um exame fisico completo na aborda-
gem da crianga com hipertensé&o arterial,
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nomeadamente a palpacdo dos pulsos
periféricos e a avaliagdo da pressao ar-
terial nos 4 membros. Perante a suspeita
clinica de coarctagao da aorta e um estu-
do ecocardiografico/Doppler inadequado,
salienta-se que os registos de Doppler
pulsado a nivel da aorta abdominal reve-
lam informagdes valiosas relativamente a
presenga de coarctagao.

Palavras chave: hipertenséo arte-
rial, crianca, adolescente, coarctagéo da
aorta
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INTRODUCAO

Tém sido registados avancgos signi-
ficativos nas Ultimas quatro décadas na
area da hipertenséo arterial (HTA), tais
como a identificagdo genética de algu-
mas formas da HTA, novas técnicas de
imagem e o desenvolvimento de farma-
cos mais selectivos para o tratamento da
HTA na crianga e adolescente(". Apesar
dos avangos tecnoldgicos, a histéria e o
exame fisico continuam a ser o alicerce
na avaliagé@o da crianga com HTA

Numa primeira avaliagdo de uma
crianga com HTA é obrigatério a medi-
¢ao da pressao arterial (TA) em ambos
0s bracos e nos membros inferiores, com
bragadeiras adequadas ao tamanho dos
membros. Habitualmente a TA nos mem-
bros inferiores excede em 10 a 20 mmHg
a dos membros superiores. Se a TA é me-
nor nos membros inferiores, se 0s pulsos
femorais s&o fracos ou atrasados relati-
vamente aos radiais, ou ausentes deve
suspeitar-se de coarctagdo da aorta®.

A coarctagdo da aorta caracteriza-
se habitualmente por um estreitamento
da aorta toracica, imediatamente distal
a artéria subclavia esquerda. No entan-
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to, o estreitamento pode ter outras loca-
lizagcdes na aorta toracica ou raramente,
na aorta abdominal. Em alguns casos, a
coarctagdo atinge um longo segmento
sob a forma de hipoplasia tubular. E res-
ponsavel por 6 a 8 % de todas as malfor-
macdes cardiacas congénitas e € 2 a 5
vezes mais frequente no sexo masculino.
A maioria dos casos ocorre esporadica-
mente e a recorréncia familiar é rara®.

Os autores descrevem um caso
de coarctagdo da aorta com diagnostico
tardio.

CASO CLINICO

Adolescente de 12 anos, sexo femi-
nino, referenciada a Consulta de Cardio-
logia Pediatrica para avaliagdo do atingi-
mento cardiaco no contexto de HTA de
dificil controlo.

Dois anos antes iniciou queixas de
cefaleias frequentes que motivaram varias
idas ao servigo de urgéncia do hospital da
area e consequente seguimento em con-
sulta por hipertenséo arterial (TA sistolica-
150mmHg e TA diastolica-100mmHg). A
investigacdo foi negativa e o ecocardio-
grama bidimensional/doppler revelou ligei-
ra hipertrofia ventricular esquerda.

Os antecedentes pessoais eram
irrelevantes. Na familia a avé e tios pa-
ternos tinham HTA e o pai tinha sido ope-
rado a coarctagdo da aorta aos 10 anos e
a recoarctagdo aos 18 anos.

Ao exame fisico apresentava um
sopro sistélico de ejec¢édo, com irradia-
¢ao para o dorso, auséncia de sopro ab-
dominal, pulsos femorais menos amplos
que os radiais e um gradiente de presséo
arterial com diferencial de 50 mmHg en-
tre os membros superiores e inferiores.

O ecocardiograma bidimensional/
/Doppler mostrava hipertrofia concéntrica
do ventriculo esquerdo, sem outras mal-



formagdes intracardiacas. Na abordagem
supraesternal o estudo do arco aodrtico
por Doppler continuo ndo revelou fluxos
anormais. A investigagdo por Doppler
pulsado da aorta abdominal foi diagnosti-
co e esta representada na figura 1.

Realizou angio-RM que mostrou o lo-
cal da coartacgéo logo ap6s a emergéncia
da artéria subclavia esquerda (figura 2).

A doente foi submetida a correcgao
cirlrgica que consistiu em aortoplastia
com flap de subclavia (figura 3). Actual-
mente, seis meses apds a cirurgia, esta
medicada com inibidores da enzima de
conversao e apresenta TA sistélica no
P50-90. A monitorizagdo ambulatéria da
pressao arterial regista HTA sistélica noc-
turna (>P95), ndo dipper.

COMENTARIOS

A HTA na crianca e adolescéncia
contribui para a aterosclerose prematu-
ra e para o desenvolvimento precoce de
doenga cardiovascular. Neste contexto a
perspectiva clinica da TA em idade pedi-
atrica tem-se alterado nos ultimos anos
com a sistematiza¢éo da avaliagdo da TA
introduzida na Fourth Task Force Report
de 2004®. De acordo com essas reco-
mendacdes a medigdo da TA deve fazer
parte do exame fisico na consulta de sau-
de infantil, a todas as criangas com ida-
de superior a 3 anos. Nas criangas com
idade inferior devera ser avaliada a TA
se tiverem historia de complicagdes ne-
onatais requerendo cuidados intensivos,
doenca cardiaca congénita, infecgdes
do tracto urinario, hematuria, proteinuria,
doenga renal ou uroldégica conhecida,
historia familiar de doenga renal congé-
nita, transplante de 6rgéos solidos ou
medula 6ssea, malignidade, tratamento
com farmacos conhecidos por aumentar
a TA, outras doengas sistémicas associa-
das a HTA ou evidéncia de hipertensédo
intracraniana. Apesar destas recomen-
dagbes, ainda continua a haver detecgéo
tardia de HTA na crianga, como no caso
descrito, 0 que nos adverte para a neces-
sidade de uma maior atengéo nesta area
nas consultas de saude infantil.

A histoéria e exame fisico nesta ado-
lescente sdo compativeis com o diag-
néstico de coarctacdo da aorta toracica.
A hipertensé&o arterial ou sopro cardiaco
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Figura 1 - Registos de Doppler pulsado em abordagem subcostal. O fluxo na aorta
abdominal mostra um fluxo antegrado continuo, com predominio sistélico de baixa
amplitude; sem retorno a linha de base do tragado em diastole.

Figura 2 - Angio-RM que mostra o local da coartagdo logo apds a emergéncia da
artéria subclavia esquerda
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Figura 3 - Reparagéo de Coarctagao da aorta com retalho de subclavia (adaptado
de Waldhausen JA, Surg Nahrwold DA. Repair of coarctation of the aorta with a
subclavian flap. J Thorac Cardiovasc 1966;51:532)

sao formas frequentes de apresentagéo
da coarctacdo da aorta no adolescente e
crianga. Algumas criangas podem referir
claudicagéo intermitente dos membros
inferiores ou cefaleias frequentes. A ida-
de de diagndstico pode ser tardia, como
no caso presente, dado que a maioria
das criangas estéo assintométicas e os
sinais fisicos podem ser frustres. A mé-
dia de idade de diagnéstico encontrada
por Stratford e col num estudo de revisao
(1969-1978) em doentes acima do ano
de idade foi de 10 anos; a HTA ou sopro
cardiaco foram os motivos de referéncia
mais frequentes e s em 14% dos casos
fora estabelecido o diagnostico de coarc-
tagédo pelo médico assistente®. Os sinais
fisicos patognoménicos de coarctagédo da
aorta sdo a diminuicdo, atraso ou ausén-
cia de pulsos femorais comparativamen-
te aos pulsos radiais e a diferenga de TA
nos membros inferiores e superiores. A
auscultagéo cardiaca é habitual um sopro
sistolico de ejecgdo mais audivel nos fo-
cos da base e audivel no dorso, mas de-
pende da existéncia de lesdes cardiacas
associadas®.

O ecocardiograma bidimensional/
Doppler é o meio de diagnoéstico de elei-
cao, permitindo a avaliagdo anatémica e

fisiolégica na grande maioria dos doen-
tes. Para além de possibilitar a detec¢éo
de anomalias cardiacas associadas, a
abordagem supraesternal visualiza a co-
arctagdo tipica como um estreitamento
localizado abaixo da origem da artéria
subclavia esquerda. O estudo por Doppler
continuo estima a gravidade hemodina-
mica da coarcta¢éo, medindo o gradiente
instantaneo através da coarctagéo. Nos
doentes com uma imagem supraesternal
inadequada, a investigagéo por Doppler
pulsado a nivel da aorta abdominal (abor-
dagem subcostal) € fundamental para o
diagnéstico. No caso descrito registou-se
um fluxo anterégrado continuo, confir-
mando o diagnéstico clinico®.

A ressonancia magnética define a
localizagdo e severidade da coarctagéo,
permite a avaliagdo de fluxos e estima
gradientes de pressdo. A Angio-TC tam-
bém proporciona um diagnéstico anato6-
mico preciso em doentes com coarctagéo
e anomalias do arco adrtico. O tempo de
aquisicao de imagens é muito rapido mas
tem a desvantagem de exposi¢éo a uma
dose elevada de radiagao®”. O cateteris-
mo cardiaco & habitualmente desneces-
sario perante as novas técnicas imagiol6-
gicas menos invasivas.
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O tratamento da coarctagao da aorta
actualmente é ainda um tema controver-
so, sendo alternativas a reparagéo cirur-
gica ou o tratamento por cateterismo de
intervengéo. A mortalidade da cirurgia da
coarctacdo da aorta simples em criangas
aproxima-se de 0%. As complicagdes no
pés-operatério incluem HTA paradoxal,
isquemia da espinal-medula e paralisia
(rara) lesdes dos nervos frénico ou larin-
geo, quilotorax, hemorragia e infecgdo®.

Aangioplastia por baldo é uma alter-
nativa menos invasiva para o tratamento
da coarctacdo localizada. Inicialmente
utilizada para o tratamento da recoarcta-
¢ao, tem sido usada desde 1982 no trata-
mento da coarctagao nativa, embora esta
estratégia continue a ser polémica. As
complicagbes agudas (lesdo da artéria
femoral e trombose) estdo descritas so-
bretudo em lactentes. Os resultados com
sucesso a curto prazo estéo na redugéo
do gradiente e no aumento do didametro
na regido da coarctacdo da aorta. Ainda
controversos s&o os resultados a longo
prazo, nomeadamente reestenose ou re-
coarctacdo e a formacéo de aneurismas
no local da dilatagéo. Na recoarctagéo a
dilatagdo por baldo é considerado o pro-
cedimento de eleigdo, seguro e eficaz a
longo prazo®2,

Também os stents intravasculares
representam um tratamento alternativo
a cirurgia ou angioplastia na coarctagéo
da aorta (nativa ou recoarctagdo). A sua
utilizagéo esta limitada a criangas mais
velhas e adolescentes e ainda n&o ha
informagao suficiente relativa a necessi-
dade de redilatagdo com o crescimento
do doente(",

Apds o tratamento da coarctacéo
simples na crianca é de esperar um cres-
cimento e desenvolvimento normais. Se
o gradiente sistélico é inferior a 10 mmHg
em repouso, se a pressao arterial é nor-
mal em repouso e em exercicio, a crianga
pode manter uma actividade fisica nor-
mal, limitando-se a pratica de exercicio
isométrico intenso ou com risco de coli-
s&o toracica®.

Embora a coarcta¢éo da aorta seja
uma lesdo aparentemente simples, €&
uma doenga que continua a desafiar os
investigadores, clinicos e cirurgides, uma
vez que o seguimento a longo prazo dos



doentes mostra morbilidade e mortali-
dade significativas. Apesar de uma cor-
reccdo cirurgica adequada os doentes
tém risco de HTA (70%), recoarctacdo
(8-54%), aneurismas da aorta/pseudo-
aneurismas e morte subita. A necessi-
dade de reinterveng&o por recoarctagéo
estima-se em 15% aos 5 anos e 30%
aos 10 anos. O prognostico a longo pra-
zo pode ser afectado pela presenca de
alteragdes fisioldgicas importantes, sob a
forma de hipertrofia ventricular esquerda,
HTA sistémica (independente do sucesso
no alivio do obstaculo adrtico e eventu-
almente relacionada com disfungédo dos
baroreceptores e/ou alteragdes primarias
da parede arterial) ou doenga vascular
arteriosclerética precoce, descritas mui-
tas décadas apo6s o procedimento inicial,
pelo que estes doentes devem manter-se
em seguimento em consulta de Cardio-
|ogia(2,14-16)_

COARCTATION OF THE AORTA -
STILL A MISSED DIAGNOSIS

ABSTRACT

The causes of arterial hypertension
in the pediatric population are related
to the age of the child. In the infant and
younger children it is usually secondary
to cardiac or renal diseases. For the ado-
lescent with mild elevation of blood pres-
sure, overweight and a strong family his-
tory of hypertension, primary or essential
hypertension is most likely.

We present a case report of a 12
year- old girl referred for cardiac evalua-
tion in the setting of hypertension difficult
to control. Diagnosis of hypertension was
established at the age of ten and former
investigation was inconclusive.

On physical examination she pre-
sented a precordial systolic ejection mur-
mur with irradiation to the back, no ab-
dominal murmur, diminished and delayed
pulses in the right femoral artery com-
pared with the right radial artery and an
arm-leg pressure gradient of 50 mmHg.

Two D/Doppler Echocardiogram
showed concentric LV hypertrophy, with
no other structural cardiac malformations;
Doppler investigation of the aorta from
the suprasternal view was not conclusive.

Pulsed wave Doppler recordings from
the abdominal descending aorta showed
a continuous antegrade flow signal, with
no evidence of flow reversal or cessation.
MR angiography located the coarctation
just distal to the left subclavian artery.

Surgical repair consisted in the sub-
clavian flap aortoplasty procedure.

Aortic coarctation is still a missed
and late diagnosis. This case report is an
examples of the importance of a complete
physical examination in the presence of
arterial hypertension in children, namely
the palpation of radial and femural pulses
and the leg-arm pressure gradient.

In the presence of clinical suspicion
of coarctation of the aorta, and in those
patients with inadequate supraesternal
notch echocardiography or Doppler
examinations, pulsed Doppler recording
from the abdominal descending aorta can
supply valuable indications of the pres-
ence of a thoracic coarctation

Key-words: arterial hypertension,
children, adolescents, coarctation of the
aorta
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