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Resumo

A hipertensao arterial secundaria a coarctagdo da aorta
tem alta prevaléncia, mesmo entre os pacientes operados com
sucesso. Estes pacientes estdo expostos a riscos de mor-
bidade e mortalidade cardiovascular decorrentes de com-
plicacdes da hipertensao arterial. Neste artigo, sdo abordados

os fatores relacionados a hipertensao arterial em portadores
de coarctacdo de aorta, com énfase nos aspectos anatdomicos
da malformagao, da histéria natural e da evolugdo pos-ope-
ratoria tardia. Também sdo discutidos os resultados da cirurgia
sobre o comportamento da pressao arterial e sobre a morbi-
dade e mortalidade cardiovascular em pacientes adultos, e as
principais complicacdes da coarctagdo de aorta nao tratada.
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Introducao

A hipertensao arterial secundaria a
coarctacdo da aorta constitui-se em
uma situagao preocupante pela sua alta
prevaléncia, até mesmo entre os
pacientes operados com sucesso. Ainda
ndo existe um consenso que estabeleca
a razao pela qual esse evento ocorre.
Tanto os pacientes que seguem a
historia natural quanto aqueles que
representam a evolugdo pos-operato-
riatardia da malformagao estao expos-
tos ariscos de morbidade e mortalidade
cardiovascular decorrentes das com-
plicacdes da hipertensdo arterial |

Varios fatores necessitam ser con-
siderados quando se intenciona analisar
a hipertensdo arterial em pacientes
portadores da coarctagdo da aorta.
Entre esses ¢ fundamental conhecer o
substrato anatdmico da malformacédo
e suas modificagdes por ocasido de
processos fisiologicos, patoldgicos e
por procedimentos cirurgicos.

O impacto dessas variaveis sobre
as condigdes anatomicas da malfor-
magao pode muitas vezes ser respon-
savel pelo desenvolvimento da hiper-
tensdo arterial e com conseqiiéncias
que podem comprometer a expecta-
tiva de vida dos pacientes.

Paralelamente aos fatores estru-
turais acredita-se que haja também a
interagao desses com os fatores fisio-
patolégicos que nao dependem da épo-
ca da corregdo cirirgica e podem
ocorrer mesmo na auséncia de lesdes
residuais significativas.

Consideracoes anatomicas

A coarctagdo da aorta tipica con-
siste em um estreitamento ao longo do
trajeto dessa grande artéria. O local
mais freqiientemente acometido € o
segmento distal do arco adrtico. A
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lesdo caracteristica! é uma deformi-
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dade da parede arterial apresentando
na maior parte das vezes uma prega
saliente ou diafragma que estreitaa luz,
além de ocasionar desorganizacao das
células musculares e fibras elasticas da
tunica média. A proximidade da lesdo
com a artéria subclavia esquerda e
como ligamento arterioso, bem como o
aspecto histologico do tecido da prega,
levaram a hipotese de que tal tecido
seja originario do canal arterial.

Oresultado dessa condigdo éahiper-
tensao arterial nos membros superiores.
Menos freqiientemente, a coarctagdo
da aorta ocorre na por¢ao proximal da
artéria subclavia esquerda, sendo que,
nesse caso, observa-se diferenca de
pressdo arterial entre 0s membros su-
periores. Extensa circulagdo arterial
colateral para a por¢ao distal do corpo,
através das artérias toracica interna,
intercostal, subclavia e escapular, fre-
qiientemente, apresentam-se desenvol-
vidas especialmente em criangas mais
velhas, adolescentes e adultos.

Historia natural

No periodo neonatal, os bebés que
forem sintomaticos apresentam alto
risco de mortalidade e, em geral,
falecem precocemente quando nao
tratados, por quadro de insuficiéncia
cardiaca. Por outro lado, as criangas
ou adultos assintomaticos desenvol-
vem complicagdes em fases mais tar-
dias da vida, decorrentes de intercor-
réncias relacionadas com a hiperten-
sdo arterial como dilata¢do aneuris-
matica daaorta com possibilidades de
dissec¢do e rotura, acidente vascular
cerebral e coronariopatias.

Em geral, as conseqiiéncias da
hipertensdo arterial ocorrem por volta
da22e 32décadas da vida, na forma de
rotura da aorta ou hemorragia intra-
craniana, decorrente de aneurisma do
poligono de Willis®. Além da hiper-
tensdo arterial, podem associar-se a
evolugdo clinica as manifestagoes de
calcificagdo da valva aorticabicuspide,

0 que se constitui em fator agravante
ao substrato anatémico preexistente.
A insuficiéncia da valva adrticaisolada
ou associada a disfuncdo da mitral
predispde ao desenvolvimento de insu-
ficiéncia cardiaca e endocardite in-
fecciosa. Complicacdes de disseccao
adrtica, lesOes aterosclerodticas e
endoarterites no local da coarctacao
sdo eventos que podem ocorrer a
partir da 4* década da vida®.

Os dados de revisao da historia
natural reportados por Campbell > mos-
traram que, dos pacientes que sobre-
viveram ao primeiro e segundo ano de
vida, 25% faleceram antes dos 20 anos,
50% aos 32 anos, 75% aos 46 anos e
90% aos 58 anos de idade. Sdo raros os
relatos na literatura de sobrevida além
da sétima década da vida. Um dos
pacientes mais idosos reportado apre-
senta 79 anos de idade*, sendo que,
além da coarctacdo da aorta, evoluiu
com aneurisma da aorta, hipertensao
arterial severa e comprometimento
relevante da funcéo ventricular.

Evolucio pos-operatoria

A primeira operagdo para a cor-
recdo da coarctacdo da aorta foi reali-
zada por Clarence Crafoord em 1944,
quando se efetuou a ressec¢do da
area coarctada e anastomose término-
terminal’. Desde entdo, varias técnicas
cirirgicas tornaram-se disponiveis
visando a correcao da anomalia, nor-
malizagdo da pressdo arterial sisté-
mica, redu¢do da prevaléncia da
coarcta¢do residual e melhores resul-
tados na sobrevida. No entanto, a
incidéncia de recoarctacdo, hiperten-
sdo arterial sistémica ou ambas con-
tinuam sendo um problema na evolu-
¢do dos pacientes operados.

Recoarctacao

Entre os fatores que contribuem
para o aparecimento da recoarctagdo
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da aorta estdo incluidos a idade e o
peso do paciente, por ocasido do trata-
mento operatorio e a técnica cirurgica
empregada.

Tanto os dados de nossa observa-
¢do como os reportados na literatura
mostram que, quanto mais jovem a
crianga, especialmente aquelas que
apresentam idade inferior a 6 meses,
maior € a possibilidade de apresen-
tarem coarctacao residual ou recorren-
te e menor a probabilidade de serem
hipertensos na evolugao pds-operatoria
tardia®-8,

Por outro lado, o sucesso da opera-
¢do em pacientes com idades mais
avangadas ¢ prejudicado, com menor
sobrevida em razao de complicagdes
cardiovasculares e maior prevaléncia
de hipertensao arterial (19,9% a 68%)
em relagdo a populagdo geral®'’. Va-
le ainda ressaltar que mesmo os
pacientes operados no periodo neo-
natal apresentam a probabilidade em
torno de 10% de serem hipertensos
quando comparados com a populagio
geral®.

Emuma outra publica¢do Brouwer
et al.'” referem que, além da idade na
época da operagdo, o baixo peso € um
fator de prognostico desfavoravel na
evolugdo pds-operatodria tardia.

Um outro aspecto que continua
sendo amplamente discutido na lite-
ratura refere-se ao tipo de técnica
cirirgica utilizada. A utilizagdo da
istmosubclavioplastia, nos primeiros
meses de vida, tem sido recomendada,
pelos indices menos expressivos de
coarctacdo recorrente (4% a 7%),
quando comparada a técnica término-
terminal (38% a 42%)!1.12. No
entanto, na experiéncia de outros
autores®!*, ndo ha vantagem em
termos de recoarctacdo e mortali-
dade ao compararem as referidas
técnicas, até porque consideram que
a istmosubclavioplastia pode trazer
seqiiela no membro superior es-
querdo por contratura tardia do tecido
istmico.
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Os resultados da técnica de
aortoplastia com retalho apresentou
na casuistica reportada por Messmer
et al.' elevados indices de recoarcta-
¢do. Esse fato foi atribuido a situag¢des
mais graves da anomalia e que, por-
tanto, justificaram durante o proce-
dimento cirtirgico o uso de retalhos na
corregao!s-17,

Pelos dados mencionados con-
cluiram que o maior determinante da
evolucdo pos-operatoria esta rela-
cionado com o aspecto anatomico da
malformagdo e ndo diretamente com
a técnica cirtirgica empregada. Esse
fato pode explicar aampla variabilidade
dos indices de prevaléncia de coarcta-
cao recorrente (5% a 60%) reportadas
na literatura’.!0-11.18,19,

Do ponto de vista clinico existem
muitas dificuldades para se estabelecer
o diagnostico derecoarctagdo. A obten-
¢ao do gradiente sistolico por diferentes
métodos como medidas simultineas da
pressdo arterial nos membros superiores
e inferiores com esfigmomandmetro,
gradiente de pico pelo ecocardiograma
bidimensional com Doppler ou medida
direta pelo cateterismo cardiaco nem
sempre resultam em parametro
fidedigno para o diagndstico de
recoarctagdo?0. Situagdes como, por
exemplo, o desenvolvimento da
circulacao colateral que, mesmo apos a
cirurgia permanece, pode reduzir a
validade do gradiente sistolico. Um
outro exemplo esta relacionado com a
presencade grau variavel de hipoplasia
doarco aértico?! que, em geral, superes-
tima os valores do gradiente obtido pelo
estudo ecocardiografico.

Assim, os métodos diagnosticos nao
devem ser analisados isoladamente, pois
estdo sujeitos a limitagdes. A utilizagdo
da ressonancia magnética pela boa
resolucdo e nitidez das imagens tem
permitido uma analise mais criteriosa do
arco aortico, localizagdo e magnitude dos
estreitamentos nativos ou residuais’? e
o graudedilatacdo da aortadescendente.
A figura 1 ilustra esses aspectos.

Hipertensao arterial

O tratamento cirargico da coarcta-
¢do da aorta reduz a prevaléncia da
hipertensdo arterial em varios estudos
reportados na literatura. No entanto,
esse dado apresenta ampla variabili-
dade nas séries estudadas. Esse fato
pode ser justificado pela dificuldade
de se estabelecerem comparagdes dos
grupos estudados quanto a idade por
ocasido do procedimento cirurgico,
quanto ao tempo de evolucdo pods-
operatoria e pelos critérios utilizados
para definir a hipertensao arterial?+2>.

As observagdes de Perloff26 mos-
traram que, entre os pacientes ope-
rados durante a infancia, 90% apre-
sentaram-se Normotensos cinco anos
apos a cirurgia, 50% eram normo-
tensos na evolucdo pos-operatoria de
20 anos e apenas 25% permaneceram
normotensos 25 anos apos a corregao.
A maior freqiiéncia da hipertensao
arterial em pacientes que representam
0 pds-operatorio superior a 20 anos foi
confirmada por outros autores e tem
sido objeto de estudo de varias séries?.

Em recente estudo, Amaral et al.”’
constataram na evolucao pés-operatoria
de 11 anos que a prevaléncia de
hipertensdo arterial ¢ de 19% em
pacientes operados com menos de 1 ano
de vidae de 28% entre os operados com
idade superior a 11 anos. Em contraste,

Lerberg et al.®® encontraram percen-
tuais entre os operados com idade inferior
a 1 ano e superior a 10 anos de 23,52%
e 21,15%, respectivamente.

A casuistica reportada por
Kaemmerer et al® mostrou que, entre
0s 44 pacientes operados na idade
adulta,72% apresentaram comporta-
mento patologico da pressdo arterial em
repouso ou durante o exercicio. Esses
dados justificam o controle pos-
operatorio tardio e o uso de terapéutica
anti-hipertensiva sempre que necessaria.

Além dos aspectos da prevaléncia
da hipertensdo arterial, um outro
bastante controverso e ainda ndo bem
esclarecido estarelacionado a etiologia
dahipertensao arterial apds a corregdo
da coarctacdo da aorta. Varias espe-
culagdes intencionam explicar essa
ocorréncia. A correcédo tardia da mal-
formacdo™, a técnica operatoria®, a
recoarcta¢do’, a hipoplasia do arco
adrtico?!, aconcomitancia da hiperten-
sdo essencial, alteragdes do sistema
renina-angiotensina®® e aumento do
tonus simpatico® sdo fatores que t€ém
sido apontados como responsaveis pelo
desenvolvimento da hipertensao arte-
rial na evolugdo pos-operatoria tardia.

No entanto, um fato que tem sido
preocupante e objeto de varios estudos
esta relacionado com os pacientes que
apresentam tratamento cirurgico bem-
sucedido, normotensos em repouso e

Figura 1 — Angiorressonancia nuclear magnética em paciente de 30 anos de idade
portador de coarctagdo da aorta. Observam-se com nitidez a area de coarctacdo e
acentuada dilatacdo pos-estendtica.
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resposta hipertensiva aos esforgos® .

Para explicar essa situagdo tem sido
sugerida a presenca de reatividade
anormal dos vasos posicionados acima
da regido da coarctagdo da aorta®.
Mais recentemente, Ross et al.3?
demonstraram elevada concentragio
plasmatica daatividade danorepinefrina
e dareninano pico de esforgo tanto nos
pacientes que se apresentavam
hipertensos em repouso como naqueles
que eram normotensos. No entanto, os
valores observados foram mais
expressivos entre os hipertensos em
repouso. A resposta hipertensiva ao
esforgo poderia ser relacionada a
vasoconstri¢do periférica, secundaria
ao aumento da atividade simpatica e da
renina plasmatica.

Para outros autores, a constatacao
de maior quantidade de colageno do
que de musculo liso no segmento adrtico
acima da coarctagdo sugere que a
parede da aorta nessa regido € mais
rigida do que na regido pds-coarcta-
¢d0’’. Essa alteragdo anatomica po-
deria influenciar os barorreceptores do
leito vascular superior de forma que
contribua na manutencdo de pressoes
mais elevadas. Medidas do indice
rigidez na area da coarctagdo e regido
proximal através da ultra-sonografia
intravascular confirmaram arigidez da
aorta proximal a regido da coarctagao.

Um outro estudo interessante reali-
zado pela imuno-histoquimica’® mostra
que segmentos hipoplasicos daaortae
aorta ascendente apresentam maior
quantidade de colageno quando
comparados com espécimes normais.
Esses achados mostram que fatores
estruturais podem estar envolvidos na
génese da hipertensao arterial.

Na opinido de Roegel et al® a
interagdo de componentes neuroen-
docrinos e vasculares merecem uma
conotagdo especial pelapossibilidade de
estarem também envolvidos nos me-
canismos de regulacdo da pressao
arterial em pacientes operados de
coarctagdo da aorta. Observaram que

dos 45 pacientes estudados, 40% deles
apresentavam comportamento anormal
da pressdo arterial tanto em repouso
como no teste ortostatico. Desses, pu-
deram constatar que o niveis plasmaticos
da adrenalina e da aldosterona estavam
elevados em 50% dos pacientes.

O objetivo do trabalho de Ross et
al. foi de estabelecer o comporta-
mento das pressoes sistolica e diastolica
do fator natriurético nas condi¢des de
repouso, no pico maximo do exercicio
e na fase de recuperagdo em pacientes
que se encontravam no pos-operatorio
tardio da coarctagdo da aorta. Os

PA mmHg
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resultados foram analisados com base
em um grupo-controle e encontram-
se disponiveis nas figuras 2 e 3.
Como podemos observar nos gra-
ficos os autores constataram que a
pressdo diastdlica, nos primeiros
minutos da recuperacao dos pacientes
operados, foi significativamente maior
que no grupo-controle. Esse achado
denota o aumento do tonus vascular e
da pos-carga que pode secunda-
riamente comprometer também a pos-
carga atrial. Quanto ao fator natriu-
rético, observaram diferenca estatis-
tica significativano pico do exercicio

Sistolica

50 . 1.
* Diastolica
0 T T 1
Pico 57 Apos 15” Apos
— Pacientes e Controles

Figura 2 — Pressdo sistolica e diastdlica de 31 pacientes operados (linhas continuas)
na condig@o basal, no pico do exercicio ¢ 5 ¢ 15 minutos apos exercicio.
*Constatou-se diferenga estatistica significativa dos valores da pressdo diastdlica
nos primeiros 5 minutos apés o pico do exercicio (p <0,05)40.

FN pg/ml
120 7

100
801
60-
40-

20—

[
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— Pacientes

I 1
Pico Recuperagao

............. Controles

Figura 3 — Concentracdo do fator natriurético (FN) no grupo de pacientes operados
e controle. Observou-se diferenca estatistica significativa nas condigdes ilustradas

*p <0,05; ** p<0,0540,
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até os primeiros 15 minutos da fase de
recuperagdo, sendo que maiores
valores foram também observados
entre os pacientes operados.

Constataram ainda ampla variagdo
dapressao diastolica, no pico do exerci-
cio entre os operados, o que foi justifi-
cadopelas condigdes histologicas doarco
adrtico proximal a coarctagdo (maior
quantidade de colageno e redugdo da
elasticidade), quando comparado coma
parede distal da aorta. Em razao dessas
altera¢des, puderam inferir que a com-
plascéncia da aorta esta comprometida
e poderia em situagdes de estresse
fisico elevar tanto a pos-carga ventri-
cular como aatrial esquerda. O aumento
da produgao do fator natriurético pode
seroresultado do acréscimo da pressdo
arterial durante o exercicio ou até mes-
mo ser responsavel pela producao
adicional do peptideo, como tem sido
demonstrado em pacientes adultos,
portadores de hipertensdo arterial
essencial nao tratados.

Complicagoes

Umadas principais complicagoes do
tratamento cirargico da coarctacdo da
aorta € o aneurisma da aorta. Em geral,
odesenvolvimento deste estarelacionado
com os pacientes que se submeteram a
artoplastia comretalho. Alguns fatores,
como atensdo exercidana parede adrtica
contralateral a do retalho, a resposta
inflamatoriano local doretalho, a persis-
téncia do tecido ductal no sitio da anasto-
mose, favorecem a formagdo de ancu-
rismas*!,

A hipertrofia concéntrica do ven-
triculo esquerdo € uma outra compli-
cagdo que decorre da manutencao, a
longo prazo, da hipertensdo arterial.
Constitui-se em uma forma tipica de
adaptacdo do coracdo ao aumento
persistente da hipertensdo arterial**43.
Assim, as conseqiiéncias da hipertrofia
ventricular esquerda nos pacientes que
foram submetidos a correcdo da
coarctacdo da aorta podem resultar

em isquemia miocardica*, desenvol-
vimento de arritmias, insuficiéncia car-
diacae aceleragdo do processo ateros-
clerotico. Os aspectos fisiopatologicos
dessa entidade encontram-se bem
definidos na literatura. Hoje, ndo
existem duvidas de que as alteragdes
dos midcitos por substincias adrenér-
gicas, por modificacdes intracelulares
do metabolismo do célcio e sodio e até
mesmo a substituicdo dos midcitos por
tecido conectivo, podem ocorrer quan-
do o miocardio ventricular esta exposto
a sobrecarga de pressao.

Em razdo desses aspectos, os
pacientes que se encontram no pos-
operatorio tardio da coarctagdo da
aorta e apresentam hipertensdo arterial
persistente ou desenvolvem compor-
tamento anormal desta durante o
esforgo fisico estdo expostos a grau
variavel de hipertrofia ventricular.
Esses dados encontram suporte no
estudo de Kimball et al.34, uma vez
que constataram, na faixa etaria pedia-
trica, que a massa ventricular esquerda
foi mais expressiva em pacientes ope-
rados do que no grupo-controle. As
observagdes de outros autores* tam-
bém demonstraram que os pacientes
operados mais tardiamente evoluiram
com aumento da massa ventricular e
alteragdes da funcao sistolica e dias-
tolica do ventriculo esquerdo. No en-
tanto, para outros ainda*, a fungdo
sistolica do ventriculo esquerdo apre-
sentou-se normal nos pos-operatorio
tardio, tanto em pacientes operados
até o primeiro ano de vida como
naqueles operados mais tardiamente.

Orientac¢ao para o
tratamento da
hipertensao arterial
de pacientes em
pos-operatorio tardio

Com base na possibilidade de com-
plicagdes tardias dessa malformagéo

torna-se importante o acompanha-
mento clinico do paciente com orien-
tacdo de medidas periodicas da pressao
arterial e avaliagdo do comportamento
desta durante o teste de esfor¢o. Esses
elementos fornecem subsidios para o
uso ou ndo de terapéutica medi-
camentosa.

No entanto, pelo amplo espectro de
fatores que possam estar envolvidos na
génese da hipertensdo arterial em
pacientes que resultam do pés-ope-
ratorio dessa malformacdo, existem
dificuldades para se estabelecer uma
terap€utica adequada e eficaz no
tratamento. O uso de betabloquea-
dores cardiosseletivos*’ tem mostrado
efeitos benéficos, especialmente entre
os pacientes que apresentam hiper-
tensao arterial ao esforgo fisico. Nossa
experiéncia tem sido similar aos resul-
tados reportados na literatura, pois o
bloqueio dos estimulos beta-adrenér-
gicos reduz de forma efetiva a pressao
arterial dos pacientes queseapresentam
hipertensos em repouso ou no exerci-
cio, mesmo apo6s a corre¢ao da malfor-
macao.

Uma outra opcdo de tratamento
sdo as drogas inibidoras da enzima
conversora da angiotensina. O efeito
benéfico da terapéutica esta relacio-
nado com areducdo tanto da pré-carga
como da pos-carga e cla deve ser
utilizada sempre que houver sinais de
disfungao sistdlica do ventriculo
esquerdo. Além disso, a medicagdo
colabora na melhora da funcéo
diastdlica e no processo de remode-
lagdo do ventriculo esquerdo.

A associagdo dos betabloquea-
dores cardiosseletivos com as drogas
inibidoras da angiotensina deve ser
reservada para os casos de dificil
controle da pressao arterial. Situacéo
essa que, em geral, esta relacionada
a disfuncgao sistolica e diastolica do
ventriculo esquerdo que pode ocorrer
tanto no primeiro ano de vida como
em fases mais tardias, em razdo do
desenvolvimento do processo ateros-
clerdtico.
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Abstract

Arterial hypertension due to coarctation of the
aorta in adults

Arterial hypertension due to coarctation of the aorta
has a high prevalence, even in those succesfully treated by
surgery. These patients remain at a higher cardiovascular
risk related to the complications of arterial hypertension.

We describe the factors related to arterial hypertension in
patients with coarctation of the aorta, emphasizing the
anatomic aspects of the malformation, the natural history
and the long-term follow-up of the surgery. We also
discuss the results of the surgicla treatment on the behavior
of the blood pressure and on the cardiovascular morbidity
and mortality in adults, and the major complications of the
non-treated coarctation of the aorta.

Keywords: Arterial hypertension; Coarctation; Aorta; Surgery.
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