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Resumen

Antecedentesy Objetivos. En la coartacion de aorta (CoA0) reparada en lainfancia existen complicaciones
cardiovasculares alargo plazo que reducen la esperanza de vida. La fibroelastosis endocérdica se ha
identificado como predictor independiente de mortalidad tras €l tratamiento neonatal de estenosis adrticay
CoAo criticas.

M étodos. Se analizan retrospectivamente 131 pacientes intervenidos antes de 16 afios de una CoAo.
Criterios de exclusion: valvulopatia mitral, obstruccién ala salida de ventricul o derecho, disfuncion sistolica
V|1, cortocircuitos y/o cardiopatias complegjas. Segun la velocidad méxima de lainsuficiencia triclspide
(VMax) por ecocardiografia Doppler, se clasifican en grupo hipertension pulmonar (HP) (VMax > 2,8 m/s) y
grupo control (VMax < 2,8 m/s).

Resultados: El grupo control incluyé 113 pacientesy 18 casos (14%) el grupo HP. Lamedia de la presion
sistélica pulmonar (PSP) en este grupo fue 71+16 mmHg (43-165 mmHg). No encontramos diferencias entre
los grupos en: edad, gradiente brazo-pierna, transcoartacion o en €l tracto de salida VI en reposo, presion
sistdlica adrtica, dimensiones de laraiz, valvula adrtica bicuspide, grado de insuficiencia aortica,
dimensiones, masa o fraccion de eyeccion V1. Sin embargo, sexo femenino (61% vs 29%; p = 0,017),
necesidad de cirugiaen el periodo neonatal (31% vs 7%,; p = 0,04) y reintervencién en lainfancia por
estenosis adrtica o subadrtica severas (69% vs 17%; p < 0,001) fueron significativamente superioresen €l
grupo HP. En estudio Doppler, €l llenado mitral tenia patron restrictivo en 82% del grupo HP vs 5% en el
grupo control (p < 0,001). Durante &l seguimiento hubo 4 muertes, 1 trasplante CPy 6 empeoraron su clase
funcional (NYHA 111-1V). En & andlisis multivariado, la PSP fue predictor Unico independiente de muerte,
trasplante o deterioro clinico (RR 1,9 por cada 10 mmHg; 1C95% 1,3 a2,7; p < 0,001). El cateterismo en €l
grupo HP mostré elevacion de la presion telediastdlicadel VI y lacardioRM, realce tardio subendocardico de
distribucién parcheada. El examen patol 6gico de un corazon explantado confirma fibrosis subendocardica
extensa V1.

Conclusiones: La hipertension pulmonar es una complicacion grave en la evolucién alargo plazo en adultos
jovenes con formas severas de CoA0 que requirieron reparacion temprana. Puede estar relacionada con el
desarrollo de fibrosis subendocardicay la consiguiente rigidez diastélicadel VI.



