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Rescate endovascular de disfuncion ventricular izquierda grave
en sindrome adrtico medio diagnosticado como miocardiopatia
terminal

Endovascular rescue of severe left ventricular dysfunction in middle aortic syndrome
diagnosed as end-stage cardiomyopathy
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Introduccion

El sindrome adrtico medio es una anomalia vascular
infrecuente de etiologia idiopatica o secundaria a vas-
culitis de grandes vasos'. Aproximadamente el 2% se
presenta como miocardiopatia dilatada durante la pri-
mera infancia?. El tratamiento incluye abordajes farma-
coldgicos, quirtirgicos o endovasculares®. Reportamos
un caso de disfuncion ventricular izquierda grave mal
diagnosticada como miocardiopatia dilatada terminal
en una lactante que tratamos con éxito mediante inter-
venciones endovasculares por etapas.

Caso clinico

Paciente de sexo femenino evaluada a los 8 meses
de edad con historia de dificultad respiratoria y cardio-
megalia desde los 5 meses. El ecocardiograma mostrd
aumento de los volumenes de las camaras cardiacas
y disfuncién ventricular izquierda grave. Se considero
inicialmente el diagndstico de miocardio muy hipertra-
beculado, iniciandose manejo farmacoldgico sin mejo-
ria, por lo que fue referida a nuestra institucion con
propuesta de trasplante cardiaco. Ingresé con clase
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funcional Ross lll e insuficiencia cardiaca aguda clasi-
ficada como Stevenson C, peso de 8.5 kg y talla de
73 cm, tiempo de llenado capilar de 4 segundos y pul-
sos arteriales atenuados; sin gradiente de presion arte-
rial entre las cuatro extremidades.

La fraccion de eyeccion ventricular izquierda (FEVI)
por ecocardiograma fue del 13% con insuficiencia val-
vular mitral grave, sin criterios de hipertrabeculacion
(Fig. 1A). Se observé pulsatilidad reducida de la aorta
abdominal y una reduccion del didametro adrtico a
3.7 mm distal al istmo adrtico. El Doppler color mostrd
aliasing y el Doppler pulsado identificé corrida diasto-
lica, lo que generd sospecha de sindrome adrtico
medio (Figs. 1 B y C). Estos hallazgos se confirmaron
mediante angiotomografia (Fig. 1D). Se exploraron cau-
sas secundarias, descartando lupus eritematoso sisté-
mico y enfermedades reumatoides y autoinmunitarias.
La paciente recibid terapia inodilatadora intravenosa
con milrinona y posteriormente fue transferida a trata-
miento oral, incluyendo carvedilol, losartan, acido ace-
tilsalicilico y diuréticos, logrando una estabilidad clinica
parcial.

Los niveles iniciales de propéptido natriurético cere-
bral (pro-BNP) fueron 2606 pg/ml y aumentaron

Disponible en internet: 08-10-2025
Arch Cardiol Mex. 2026;96(2):142-145
www.archivoscardiologia.com

1405-9940 / © 2025 Instituto Nacional de Cardiologia Ignacio Chavez. Publicado por Permanyer. Este es un articulo open access bajo la licencia

CC BY-NC-ND (http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).


http://crossmark.crossref.org/dialog/?doi=10.24875/ACM.25000040&domain=pdf
mailto:pcorazones%40gmail.com?subject=
http://dx.doi.org/ 10.24875/ACM.25000040

http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/

J. Santiago-Pefa et al. Rescate endovascular en pediatria

Figura 1. Imagenes de seguimiento. A: ecocardiograma con hallazgos de ventriculo izquierdo gravemente dilatado
con regurgitacion mitral grave. B: plano en el eje corto apreciandose aliasing en la aorta descendente. C: Doppler
con corrida diastolica en la aorta descendente. D: angiografia que muestra una reduccion del diametro en la aorta
descendente. E: angiografia de aorta descendente en la que se aprecia la extension de la lesion. F: dilatacion de la
zona estrecha con balén. G: angiografia de control que muestra un incremento del didmetro de la aorta. H: angiografia
de control a los 4 meses que muestra una zona de reestenosis y diseccion. I: ultrasonido intravascular que muestra
el colgajo de diseccion. J: angiografia de control tras la angioplastia con stent. K: ecocardiograma de control a los 12

meses de la angioplastia.

progresivamente hasta alcanzar 4400 pg/ml a pesar
del manejo farmacoldgico (Fig. 2). Dada la evolucion,
se realizd cateterismo cardiaco y se encontrd un gra-
diente pico-pico de 34 mmHg entre la aorta torécica y
la abdominal, con un estrechamiento de 2.5 mm y una
longitud de 57 mm, ubicado en la transicién toraci-
co-abdominal, que se extendia hasta el origen de las
arterias mesentéricas (Fig. 1E).

Por la longitud del estrechamiento y el peso de la
paciente, inicialmente no se considerd el implante de
un stent. En su lugar, se realiz6 una angioplastia con
balén de 6 x 20 mm (Fig. 1F) ampliando el area

afectada, sin evidencia inmediata de diseccion ni aneu-
risma (Fig. 1G).

La FEVI se increment6 al 20% y la paciente fue egre-
sada con tratamiento. A los 4 meses del egreso habia
logrado una ganancia de peso de 2 kg, mejorando los
sintomas de insuficiencia cardiaca clasificados ahora
como Stevenson A, reduccién en los niveles de pro-
BNP a 1586 pg/ml (Fig. 2) y FEVI del 27%. Dado el
aumento de peso, se realizd un segundo cateterismo
para implante de stent. La angiografia identificé un area
estendtica residual con una diseccion (Fig. 1H), confir-
mada por ecografia intravascular, que proporcion6 una
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Figura 2. Valores del propéptido natriurético cerebral y de la fraccion de eyeccion del ventriculo izquierdo antes
y durante el seguimiento hasta 5 afios después de la angioplastia aortica.

visualizacion detallada de la lesion (Fig. 11). Se colocd
con éxito un stent Dynamic (BIOTRONIK SE & Co. KG)
de 9 mm de diametro por 56 mm de longitud (Fig. 1J).
La paciente fue egresada y tras 5 afios de seguimiento
no se ha observado compromiso del pulso de la arteria
femoral invadida. El estado clinico y la FEVI mejoraron
progresivamente hasta alcanzar valores normales
(Fig. 1K'y Fig. 2); esto se relaciond inversamente con los
valores de pro-BNP, que también se normalizaron.

Discusion

La prevalencia del sindrome adrtico medio en la
infancia es dificil de estimar, ya que la mayoria de los
casos se diagnostican en la edad adulta debido a difi-
cultades diagndsticas. Representa entre el 0.5% vy el
2% de todos los casos de coartacién adrtica. Segun la
ubicacion del estrechamiento, se puede clasificar en
tres tipos: suprarrenal, intrarrenal e infrarrenal®3.

El primer caso de sindrome adrtico medio fue des-
crito en 1963*. La etiologia se mantiene mayormente

desconocida, siendo la mayoria de los casos idiopati-
cos. Sin embargo, se ha descrito su asociacién con
enfermedades genéticas como la neurofibromatosis
tipo I, el sindrome de Allagille y el sindrome de Williams,
y con vasculitis adquiridas como la arteritis de Taka-
yasu, el lupus eritematoso sistémico y la displasia
fibromuscular'?2.

Los sintomas dependen del grado y de la localiza-
cién de la estenosis?, siendo la hipertension arterial
sistémica el hallazgo mas frecuente (95% de los casos).
En nuestra paciente no se observaron alteraciones en
la presion arterial inicial, posiblemente debido al grave
compromiso de la funcién sistolica del ventriculo
izquierdo, presentdndose como miocardiopatia dilatada
durante el primer afo de vida, lo cual es raro, con muy
pocos casos reportados®S.

El tratamiento farmacoldgico incluye antihipertensi-
vos, y cuando la etiologia se asocia a vasculitis tam-
bién se pueden utilizar corticosteroides?.

Las indicaciones para el tratamiento invasivo incluyen
estenosis adrtica mayor del 60%, estenosis arterial renal,
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hipertension arterial refractaria, evidencia de dafo en
organos diana o presencia de sintomas significativos. La
cirugia presenta desafios técnicos significativos cuando
el estrechamiento es extenso®, dejando los procedimien-
tos intervencionistas como la unica alternativa viable.

El abordaje endovascular ofrece dos opciones: angio-
plastia con implante de stent o dilatacién con baldn.
Esta estrategia ha sido descrita en pacientes adultos y
adolescentes, siendo la implantacién de stent la opcion
preferida®72. Sin embargo, en nifios pequefios, las limi-
taciones relacionadas con el peso y el diametro de las
arterias utilizadas para el acceso vascular restringen la
aplicabilidad de este tratamiento, debido al perfil de los
introductores requeridos para la implantacién de stents.
No obstante, se ha reportado un caso de una nifia de
9 meses que fue tratada exitosamente con stent,
logrando una recuperacion completa de la funcion ven-
tricular a los 24 meses de edad®. Complementaria-
mente, se ha descrito el beneficio terapéutico de la
intervencion, ademas del tratamiento de la insuficiencia
cardiaca, en pacientes con disfuncién ventricular
secundaria a sindrome adrtico medio causado por arte-
ritis de Takayasu, en pacientes adolescentes y adultos
que mostraron mejoria en los datos de insuficiencia
cardiaca, funcion ventricular y niveles de pro-BNP des-
pués de angioplastia con balén o de colocaciéon de
stents en areas aorticas estrechas®.

Nuestro caso se habia considerado erréneamente
como una miocardiopatia dilatada que requeria tras-
plante cardiaco, debido a que este tipo de obstruccién
puede no ser detectada mediante un examen ecocar-
diogréfico, lo que requiere una alta sospecha clinica y
pruebas de imagen multimodal. Optamos por un abor-
daje por etapas, iniciando con dilatacién con balén y
posteriormente angioplastia con colocaciéon de stent
como estrategia mas efectiva para ensanchar la aorta,
con la que se logrd la recuperacién de la FEVI y la
normalizacion de los niveles de pro-BNP sin complica-
ciones del acceso arterial en una paciente de menos
de 10 kg de peso. Ademas, encontramos una correla-
cion negativa significativa entre los valores de pro-BNP
y la FEVI de la paciente (Fig. 2). Esta recuperacion se
ha mantenido a 5 afios de seguimiento.

Consideramos que se requieren estudios con un
mayor numero de casos para evaluar la efectividad y
la sequridad de la estrategia planteada.

Conclusiones

El sindrome de aorta media debe considerarse en
el diagnodstico diferencial al evaluar pacientes con

miocardiopatia dilatada terminal y disfuncion sisto-
lica ventricular, siendo la terapia endovascular una
alternativa viable en el tratamiento de rescate
inicial.
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