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INTRODUCCION

El sindrome de aorta media (SAM) causa un 0,5-2% de
los casos de coartacién adrtica toraco-abdominal. Esta pro-
ducido por un estrechamiento de la aorta abdominal proxi-
mal y de las principales arterias a dicho nivel y respectivos
ostium de salida, afectando principalmente a las arterias
renales (unilateral 91% y bilateral 67%) y ramas arteriales
esplacnicas (tronco celiaco y mesentérica superior 35%). Es
frecuente la presencia de aneurismas postestenosis.

La repercusién inicial objetivada suele ser la hipertensién
arterial (HTA).

CASO CLINICO

Presentamos el caso clinico de un nifio de 4 afios que
ingresa en la planta de Pediatria por padecer infeccion res-
piratoria con mala evolucion clinica pese a tratamiento anti-
bidtico betalactdmico a altas dosis. Durante su estancia en la
unidad se realizan tomas seriadas de tension arterial (como
a todos los pacientes hospitalizados), obteniendo cifras per-
sistentes de HTA en estadio II (superiores al percentil 99 més
5 mmHg), con mediciones significativamente mas altas en
extremidades superiores respecto de las inferiores.

No presentaba sintomatologia secundaria en posible
relacion con dicha tension arterial (TA) en ese momento.
La exploracion fisica era normal a excepcién de los signos
correspondientes a su infeccion respiratoria.

Se realizan estudios analiticos etioldgicos de HTA con
resultados normales (también renina y aldosterona, cuyos
resultados en este proceso suelen ser elevados). En ecografia
doppler renal se objetivan posibles signos de HTA reno-
vascular bilateral. Se completa el estudio con angio-TAC,
donde se comprueban datos sugerentes de estenosis de aorta
abdominal y de ambas arterias renales (Fig. 1).

En la valoracion de afectacién de 6rganos diana se
diagnostican signos incipientes de hipertrofia ventricular
izquierda sin datos de retinopatia ni nefropatia secunda-
rias. Se inici6 tratamiento con hidralazina y amlodipino sin
conseguir adecuadas cifras de TA, por lo que ha precisado
asociar a dicho tratamiento atenolol, hidroclorotiazida, espi-
ronolactona y doxazosina.

Actualmente tiene 7 afios y no esta indicado el trata-
miento quirtrgico debido a que un tratamiento con prétesis
vascular solo podria ser definitivo tras la finalizacién del
crecimiento (solo se plantea antes si no es posible controlar la
enfermedad con tratamiento conservador). No se realizaron
mds pruebas complementarias para confirmar el diagnosti-
co ni decidir la actitud terapéutica (tampoco arteriografia).
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Sindrome de aorta media: causa infrecuente de hipertension arterial grave

Figura 1. Imagenes de angio-TAC de aorta abdominal donde se objetiva disminucién notable del calibre de la aorta abdominal y arterias
renales (imagen sagital y reconstruccién en 3 dimensiones).

Presenta leve hipertrofia ventricular como tnica afec-
tacién de organos diana. Las cifras de TA contintian con
muy dificil control, pero la tendencia es a la estabilizacién
progresiva.

DISCUSION

EI SAM es una causa importante de HTA renovascular
en nifios y adolescentes (26%). En el caso del SAM idiopa-
tico (61%), la etiologia es desconocida. Se especula sobre
la intervencién de factores que inciden durante el periodo
embriolégico, sin clara evidencia, pero se sugiere una con-
dicién congénita.

La edad media de inicio se establece en los 4 afios apro-
ximadamente, sin predileccion por sexos. La mejoria en
métodos diagndsticos esta adelantando la edad de deteccion.
El SAM idiopatico tiene un prondstico favorable, ya que el
proceso estendtico se estabiliza en la pubertad.
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Se han descrito, asimismo, otras causas secundarias (39%):
inflamatorias (26%), aterosclerosis (5%) y sindromes genéti-
cos: neurofibromatosis (5%) y sindrome de Williams (2%).

La HTA es la manifestacién clinica cardinal (95% de los
casos de SAM).

En un 75% causa sintomas tipo cefalea, epistaxis, fatiga,
trastornos del suefo y cambios en el cardcter. Suele ser HTA
estadio II (grave), con mayor repercusion diastélica y con
pérdida del ritmo circadiano de la TA durante el suefio. En
la exploracion fisica es frecuente objetivar soplos cardiacos y
abdominales y debilidad de pulsos femorales con gradiente
de tension arterial entre extremidades superiores respecto de
las inferiores. Claudicacién intermitente y angina intestinal
son infrecuentes por generarse circulacion colateral efectiva
habitualmente.

La HTA suele ser debida a la hipoperfusion renal (por la
estenosis arterial) y estimulacion del eje renina-angiotensina-
aldosterona con habitual alcalosis metabdlica e hipopotase-
mia secundaria.



La ecografia abdominal doppler puede ser el primer
estudio orientador de dicha patologia, encontrando habi-
tualmente flujos renales disminuidos con patrén parvus et
tardus (sensibilidad entre el 68 y 100%). La angio-TAC tam-
bién puede ser de gran utilidad diagnéstica.

La prueba de eleccion es la arteriografia, capaz de defi-
nir exactamente la extension y la localizacién de la lesién.
Asimismo, puede permitir un manejo endovascular.

Es fundamental realizar estudio de afectacién de 6rganos
diana (ecocardiograma, fondo de ojo y valoracion de afec-
tacién renal, especialmente proteinuria) para administrar el
tratamiento mds adecuado y valorar comorbilidades.

El tratamiento médico de eleccion son los IECAs 0 ARA-
II (también por controlar la proteinuria), pero precisan segui-
miento estrecho de cifras de creatinina y potasio séricos,
estando contraindicados en afectacion bilateral de arterias
renales. El objetivo es conseguir percentiles en torno al 90-95
de TA para su sexo, edad y talla. Controlar la proteinuria
es fundamental para evitar el deterioro de la funcién renal.

Existen grandes dificultades en el tratamiento médico,
requiriendo varios farmacos en la mayoria de las ocasiones,
con un manejo complejo y que requiere personal experto y
multidisciplinar para dicho seguimiento.

El tratamiento quirtigico estd indicado en caso de HTA
no controlada, riesgo de deterioro de la funcion renal, clau-
dicacién intermitente o angina intestinal. Este debe ser indi-
vidualizado segtin la evolucion del paciente y los riesgos
quirtrgicos. Siempre que sea posible, debe diferirse este
tratamiento hasta finalizado el crecimiento del paciente.
El tratamiento de eleccién es la reconstruccion con bypass
téraco-abdominal con prétesis de dacrén y reconstruccién
o bypass de arterias renales y esplacnicas.

La HTA grave puede ser asintomética, por tanto es reco-
mendable establecer una rutina de medicién sistematica de
la TA en las valoraciones pediatricas cuando sea posible para
poder ser detectada de manera precoz.

F. RUBIO RODRIGUEZ Y COLS.
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