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Resumen

Introduccioén: El sindrome de aorta media (SAM) (o su término anglosajon, mid aortic syndrome)
describe el estrechamiento segmentario de la aorta abdominal y ramas que de ella derivan.
Un alto porcentaje involucrara a las arterias renales, siendo la hipertension arterial (HTA) la
manifestacion clinica cardinal.

Objetivo: Revision de los casos diagnosticados de SAM del Servicio de Nefrologia Pediatrica del
Hospital Vall d’Hebron.

Materiales y métodos: Estudio retrospectivo de 5 pacientes entre 8 dias y 12 afios. Se analiza
debut, exploraciones diagnosticas, actitud terapéutica y evolucion.

Resultados: La hipertension fue el motivo de estudio comdn. En 2 de los 5 casos se asocio a
insuficiencia renal. El diagnodstico definitivo se alcanzo por arteriografia y angio-RM, observan-
dose en todos los casos afectacion de las arterias renales (en 3 casos unilateral). El tratamiento
fue conservador en 3 casos, 1 caso requirié tratamiento quirdrgico y otro fallece a los 7 meses.
Conclusiones: El SAM, aunque poco frecuente, constituye una causa importante de HTA en
la infancia. La técnica diagnostica de eleccion es la arteriografia. Es importante descartar
la posible afectacion cerebral ya que condiciona el pronodstico vital. La hipertension es de
dificil manejo médico. Son indicaciones de tratamiento quirtrgico HTA refractaria a tratamiento
médico, claudicacion intermitente, angina intestinal y compromiso renal por hipoperfusion. De
lo contario, se optara siempre por tratamiento médico ya que la lesion es progresiva durante
la infancia y tiende a estabilizarse en la pubertad.
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Mid-aortic syndrome: case studies from a paediatric nephrology department

Abstract

Introduction: Mid-aortic syndrome (MAS) describes a narrowing segment of the abdominal aorta
and the branches arising from there. This narrowing frequently involves the renal arteries, with
the only clinical sign being arterial hypertension.

Objective: To review the cases of MAS diagnhosed in the Paediatric Nephrology Department of
the Vall D’Hebron Hospital (Barcelona).

Methods and materials: A retrospective study was conducted on 5 patients aged from 8 days to
12 years old. We analysed the onset, diagnostic examinations, treatment and outcome.
Results: Hypertension was the common reason behind the study. In two of the five cases, it was
associated with renal failure. The definitive diagnostic was made using angiography and angio-
MR, observing, in all the cases, that the renal arteries were affected (in 3 cases unilateral).
The treatment was by medication in 3 cases, 1 required surgery and 1 died at 7 months.
Conclusions: MAS, although uncommon, is a very important cause of AHT in infancy. Angiography
is the only technique to diagnose it. It is important to rule out cerebral involvement, which could
lead to a fatal outcome. Hypertension is very difficult to control through medication. Surgery
is required only when the hypertension is not controllable through medication, when there is
intermittent claudication, intestinal angina, and renal hypoperfusion. Ideally, it is better to opt
for medication as treatment, as the narrowing is progressive up to the end of puberty, after
which, the narrowing stabilises.

© 2010 Asociacion Espafiola de Pediatria. Published by Elsevier Espaia, S.L. All rights reserved.

Introduccion

El sindrome de aorta media (SAM) constituye del 0,5 al 2%
de los casos de coartacion adrtica toracoabdominal'. Se
caracteriza por 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?. Representa una causa importante de hipertension
(HTA) renovascular en nifios y adolescentes (26%)3. La HTA,
generalmente severa, implica grandes dificultades en el tra-
tamiento médico y/o quirurgico.

En el caso del SAM idiopatico la etiologia es desconocida.
Se especula sobre la intervencién de factores que inciden
durante el periodo embrioldgico, sin clara evidencia*, pero
por la edades de presentacion se sugiere una condicion
congénita?.

El objetivo de este articulo es realizar una revision retros-
pectiva de los casos de SAM del Servicio de Nefrologia
Pediatrica del Hospital Vall d’Hebron, aproximacion diag-
nostica y terapéutica.

Pacientes y métodos
Caso 1

Varon de 2 meses de edad derivado para estudio de car-
diopatia. Durante la exploracion clinica se ausculto soplo
mesocardico l/lV, cardiomegalia e HTA en extremidades
superiores e imperceptibles en extremidades inferiores.
Los estudios iniciales demostraron deterioro de la fun-
cion renal (filtrado glomerular [FG] de 34ml/min/1,73m?
y proteinuria de 55 mg/m?/h), elevacidn de los valores de
angiotensina | en plasma de 200 ng/ml/h (VN: < 40) y de
aldosterona en 339,2 ng/dl (VN: 6-25), electrocardiograma

con hipertrofia biventricular con signos de isquemia vy
ecocardiografia con miocardiopatia hipertrofica, estudio
hemodinamico cardiaco con leve coartacion aodrtica y
minima estenosis valvular. Por aortografia descendente se
observé hipoplasia de la aorta infradiafragmatica precedida
por un aneurisma por encima del origen del tronco celiaco
(TC) e hipoperfusion de ambos rifiones (fig. 1). La ecografia
renal y la urografia intravenosa fueron normales.

Se indico tratamiento médico con diuréticos (furosemida)
y diferentes hipotensores (que incluyé hidralacina, nife-
dipino y reserpina), sin respuesta hasta la administracion
de inhibidores de la enzima de conversion de angiotensina
(IECA) (captopril), logrando controlar la HTA, sin cambios
significativos en la funcion renal.

Figura 1 Dilatacion aneurismatica (punta de flecha) por
encima de la salida del TC. Interrupcion de la aorta abdominal
por debajo de la salida de la AMS (flecha).
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Mantuvo buen control clinico hasta los 11 afos, cuando
se practico un eco-Doppler renal, que objetivo rifones
hipoplasicos asimétricos con mayor afectacion izquierda y
alteracion del espectro del flujo intrarrenal (disminucion del
componente sistolico en ambos rifiones e indices resistivos
(IR) bajos (0,53). La gammagrafia pre y poscaptopril, sin
cambios valorables.

Por angio-RM se observo aumento del flujo a nivel de
la arteria mesentérica superior (AMS) por obstruccion de la
aorta distal, rifones asimétricos con mayor afectacion del
izquierdo. Hallazgos confirmados por aortograma donde se
aprecia la arcada de Riolano muy desarrollada, que reper-
meabiliza a la arteria mesentérica inferior (AMI) y porcion
distal de la aorta abdominal.

Por disminucion de la masa renal, se sustituyd captopril
por atenolol con buena respuesta.

Este paciente se controlo en este centro hasta los 16
anos, con registros de PA de 24 h (MAPA) correctas. Las medi-
ciones de indice tobillo/brazo (IT/B) derecho fue de 1 e
izquierdo de 0,9. El electrocardiograma y el fondo de ojo
fueron normales. El FG fue de 86 ml/min/1,73m? y la pro-
teinuria de 26 mg/m?/h.

Caso 2

Nifa de 12 anos derivada para estudio por presencia de
tumor oseo de cresta iliaca izquierda y mareos de pocos
meses de evolucion. Se detecta HTA leve y soplo en el
hemiabdomen inferior. Los estudios complementarios de
laboratorio fueron normales, en MAPA se hallé PA diastoli-
cas > P95 en el 33% de los registros y sistolicas normales.
La ecografia renal y Doppler reporté rifones en herradura
con presencia de arteria renal polar superior derecha con
IR bajos (< 0,5) y parvus tardus, mientras que el flujo del
hemirrindn inferior derecho y contralateral fueron norma-
les, sugiriendo estenosis de la arteria polar superior. La
gammagrafia pre y poscaptopril no reflejo diferencias, el
estudio de drganos diana fue normal. La biopsia del tumor
0seo reporto sustitucion del tejido dseo por tejido fibromi-
xoide, vascularizado, sin signos de malignidad.

Se trat6 con amlodipino y captopril, con buena respuesta.
La angio-RM objetivd un estrechamiento de la aorta abdo-
minal de 5cm, localizada distalmente al origen de la AMS
con engrosamiento de la pared (fig. 2). Ante el aumento
de la creatinina sérica se sustituy6é captopril por fenlodi-
pino/metoprolol con buena respuesta.

A los 21 anos se traslada al servicio de nefrologia de adul-
tos con control funcional renal y angio-RM cerebral normal
y sin cambios en la angio-RM abdominal.

Caso 3

Varén de 5 anos derivado a este centro por HTA y soplo sis-
tolico. En la exploracion fisica presentaba disminucion de
pulsos iliacos y en los estudios complementarios se detecto
alcalosis metabdlica leve (bicarbonatemia de 26,4 mEq/lt)
con ionograma normal, siendo el resto normal. La MAPA
registro cifras > P95 en el 50% de las sistolicas y 100% de
las diastolicas. La ecografia Doppler renal inform¢ altera-
cion del flujo intrarrenal con parvus tardus bilateral e IR
bajos, sugestivos de estenosis de arterias renales (fig. 3). La

Figura 2 Presencia de rifiones en herradura con pediculos
renales bajos. Estenosis adrtica por debajo de la salida de la
AMS.

aortografia objetivo estenosis severa de la aorta abdominal
por debajo del TC y de la arteria renal derecha.

Paciente politratado y mal controlado, con descenso
importante del FG al introducir IECA. Llegb a requerir tra-
tamiento dialitico hasta la suspension del farmaco, cuando
recupera la funcion renal, planteandose tratamiento quirGr-
gico a los 8 anos de edad con bypass toracoabdominal con
protesis de Dacron mas bypass de ambas arterias renales con
safenas.

Tras la intervencion, se mantuvo normotenso y sin nece-
sidad de tratamiento hipotensor hasta los 14 anos, cuando
reaparece HTA sistdlica. Aunque la ecografia Doppler y
angio-TC sugerian la posibilidad de estenosis secundaria a
cirugia (fig. 4), fue desestimada por presentar arteriografia
normal (fig. 5). En este momento se modula el tratamiento
hipotensor.

A los 19 anos es trasladado al servicio de nefrologia de
adultos con adecuado control tensional, sin afectacion de
organos diana y tratamiento hipotensor.

V1 = 0.227m/s

V2 =0.142m/s
IR=038

S 60

s/

Figura 3  Eco-Doppler con presencia de parvus tardus e indi-
ces resistivos muy bajos (0,38) previa cirugia.
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Figura4 Angio-RM de Ao e injertos de safenas donde se apre-
cia probable estenosis de ARI.

Caso 4

Varéon de 8 dias de vida, derivado por agenesia renal
izquierda, rindn displasico derecho e HTA. Otras malforma-
ciones incluian megavejiga y criptorquidia.

A los 2 meses de edad inici6 tratamiento sustitutivo con
hemodialisis por imposibilidad de aplicar dialisis peritoneal
por su malformacion anatomica.

A los 6 meses de edad se practico un aortografia consta-
tando aorta abdominal hipoplasica por debajo de la salida
de la AMS (fig. 6). El territorio iliaco se repermeabilizaba a
través de la hipogastrica y la femoral comin derecha.

Present6 una evolucion clinica fatal, con imposibilidad
para reconstruccion quirirgica o trasplante renal debido a
la malformacion vascular que imposibilitaba el implante del
injerto renal.

Figura5 Arteriografia que descarta estenosis de bypass renal
de safena (con aspecto venoso dilatado) (flecha larga) con buena
perfusion de ambos rifones (flecha corta).

Figura 6

Interrupcion de la aorta abdominal (flecha negra) a
la salida de la AMS. Arterias renales a través del arco de Riolano
(flecha blanca). Gran tortuosidad de arterias intercostales.

Caso 5

Varén de 22 meses derivado por falta de medro y dificultad
respiratoria.

Al examen fisico presentaba soplo sistélico precordial
lW/LV, asimetria de cifras tensionales con brazo derecho:
151/77 mmHg (> P99) y en pierna derecha 119/77 mmHg
(> P99). El electrocardiograma reporto hipertrofia de ven-
triculo izquierdo y la ecocardiografia, disminucion de la
fraccion de eyeccion (46%). En los estudios de imagenes
(eco, angio-TC y angio-RM abdominal) se observo obstruc-
cion de la aorta abdominal por debajo de la salida de la
AMS y estrechamiento de la AR derecha con hipoplasia renal
homolateral. Inici6 tratamiento médico con captopril, furo-
semida, nifedipino y digoxina, con buena respuesta clinica.

Alos 7 anos de vida es reevaluado por el departamento de
cirugia vascular, que mantiene conducta expectante dado el
control clinico aceptable del paciente. La angio-RM reporta
SAM con ausencia de luz adrtica por debajo del TC de 2cm
de extension, involucrando a AMS y As Rs, disminucion del
calibre de las arterias iliacas que son revascularizadas retroé-
gradamente por circulacion colateral (fig. 7).

Al mantenerse con cifras tensionales correctas, se decide
postergar el tratamiento quirdrgico durante el periodo de
crecimiento.

Discusion

El término SAM fue asignado por Sen et al* en 1934 y desde
entonces es el que preferentemente se utiliza ya que provee
una definicion clinica y anatémica’.

SegUn su etiologia se clasifica en*:

1. ldiopatico (61%).
2. Secundario (39%), incluye:
— Causas inflamatorias (26%).
— Aterosclerosis (5%).
— Asociado a sindromes genéticos (neurofibromatosis:
5% y sindrome de Williams 2%).
— Otras causas (1%).
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Figura 7 Reperfusion de aorta distal cerca de la bifurcacion
de la iliaca a través de colaterales.

Nuestra casuistica describe 5 casos clinicos con SAM idio-
patico con tiempo promedio de seguimiento de 14,2 anos (8
meses a 21 anos).

En el SAM idiopatico no se ha establecido predileccion por
sexo y el promedio de edad de presentacion se establece a
los 4,5 anos, cifra que ha ido descendiendo en el tiempo,
reflejando mayor resolucion de las técnicas diagndsticas®*.

En nuestra casuistica, 4 de los 5 pacientes eran varones
y el promedio de edad al diagnéstico se fijo en 3,8 afos. El
amplio rango de edades (8 dias-12 afnos) no solo se debio a la
mejora de la calidad de pruebas de imagenes, sino también
a la severidad de la lesion.

La etiopatogenia no esta nada clara y se proponen varias
teorias:

1. Fallo de fusion de las 2 aortas dorsales en el periodo
embrioldgico.

2. Infecciones intrauterinas (rubéola).

3. Fallo del desarrollo embrioldgico y migracion de los
rifiones?*.

4. Componente genético (mayor incidencia en neurofibro-
matosis y sindrome de Williams?2).

En ninguno de nuestros pacientes se pudo determinar una
causa precipitante; sin embargo, 3 de los 5 casos descritos
presentaban otras malformaciones anatomicas renales y vias
urinarias y en uno de ellos se objetivo arterias polares y
rifdn en herradura, que sugeriria fallo del desarrollo de este
aparato.

Las arterias principalmente afectadas son: arterias rena-
les (AR) unilateral (91%), afectacion renal bilateral (67%)
y estenosis del TC y AMS (35%). Es frecuente la pre-
sencia de aneurismas post-estenéticos*. Esto coincide con
nuestro estudio, donde los 5 pacientes presentaban AsRs
estendticas. Curiosamente el paciente 1 presentd lesion
aneurismatica preobstruccion, esto se podria atribuir a la
cateterizacion de la arteria umbilical a la que fue sometido
este paciente en los primeros dias de vida previo al traslado
a este centro.

El sintoma cardinal del SAM es la HTA, presente en el 95%
de los casos, secundaria a la hipoperfusion renal y estimula-
cion del sistema renina-angiotensina-aldosterona (SRAA)*.

En el 75% de los casos se asocia a cefaleas, cambios de
caracter, epistaxis, trastornos del suefio y fatiga. La HTA
es generalmente severa, con mayor repercusion diastdlica
y tipicamente no hace descenso nocturno. Generalmente,
requiere tratamiento hipotensor multiple®. Las malforma-
ciones cerebrovasculares se encuentran presentes, segin
diferentes series, entre el 10 y 45%°.

Durante la valoracion cardiovascular son frecuentes los
soplos cardiacos y abdominales, ausencia o debilidad de
pulsos femorales y asimetria de las cifras tensionales entre
extremidades superiores e inferiores (EESS e EEIl) con dife-
rencia mayor de 20mmHg’ a favor de las superiores. La
insuficiencia cardiaca aparece en los casos de HTA maligna.

En este estudio el motivo comin de derivacion fueron
la HTA y las alteraciones en la exploracion fisica del apa-
rato cardiocirculatorio. Esto refleja la importancia de la
semiologia, con énfasis en la calidad y simetria de los pul-
sos arteriales, presencia de soplos cardiacos, abdominales
y lumbares, y asimetria de las cifras tensionales entre EESS
y EEIl, representando la primera sefal de alarma para el
diagnostico de coartacion aortica.

El estado de HTA en nuestros pacientes fue definido
en base a las tablas de referencia del cuarto reporte de
diagnostico, evaluacion y tratamiento de HTA en nifos y
adolescentes®. Los registros de MAPA realizados en 4 de los 5
pacientes (el paciente 4 no se pudo practicar la prueba por
la edad) presentaban tensiones diastélicas elevadas, mien-
tras que las sistolicas no en todos los casos (caso 2). La falta
de descenso nocturno caracteristico de la HTA renovascular
fue mas evidente en el paciente 5.

La angina intestinal y la claudicacion intermitente son
sintomas poco marcados, probablemente por generar una
circulacion colateral efectiva*, como se refleja en este estu-
dio donde la claudicacion intermitente solo se describe en
el paciente 5y en relacion con la angina intestinal no se hizo
referencia en ninguno.

Los estudios complementarios indicados incluyen funcion
renal, ionograma, EAB y valoracion de la actividad periférica
de renina y aldosterona, esperando encontrar una alcalosis
metabdlica hipocalémica secundaria a la estimulacion del
SRAA. En esta casuistica la alcalosis metabolica hipocalé-
mica esperable solo se presenté en un paciente.

La ecografia y estudio de flujos vasculares por Dop-
pler constituyen la primera prueba realmente orientadora
del SAM7:, Son datos claves la presencia de flujos renales
disminuidos bilateralmente, con patrén parvus tardus carac-
terizados por espectros con ascensos sistolicos lentos y bajas
velocidades pico sistolicas e IR siempre disminuidos (norma-
les entre 0,55y 0,75)7 con sensibilidad entre el 68 y el 100%°.
El espectro de la onda adrtica distal es siempre anormal®. En
esta serie obtuvimos un patrdn parvus tardus, tanto a nivel
de flujo adrtico como renal (generalmente por debajo del
TC), siendo un dato de gran valor.

La arteriografia constituye la prueba diagndstica de elec-
cion para el SAM*3° capaz de definir exactamente la
extension y la localizacion de la lesion, sirviendo de guia
para el tratamiento quirdrgico una vez indicado*. Tam-
bién permite realizar un manejo endovascular’2. Estara
indicada en nifos con HTA > P99 para la edad, talla y
sexo, que no logre normalizarse con un solo hipotensor®.
Es caracteristico hallar estenosis de los ostium de salida de
arterias viscerales y renales. La AMI rara vez esta afectada
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(generalmente dilatada para suplir el territorio de la AMS)'°.
En esta serie constituyo la prueba diagnéstica definitiva y al
mismo tiempo también fue crucial para descartar falsos posi-
tivos obtenidos por otras pruebas de imagenes, como ocurrié
en el caso 3.

Otras pruebas de imagenes utilizadas son la resonancia
magnética (limitada por el uso de gadolinio en pacientes
con enfermedad renal crénica y en menores de 1 ano), TC
tridimensional que requiere dosis elevadas de radiacion®.

Es importante descartar la afectacion de drganos diana
por lo que el ecocardiograma, la valoracion de fondo de ojo
y estudio de masas renales estan siempre indicados®.

En los paciente pediatricos, la gammagrafia renal pre y
poscaptopril generalmente falla para detectar estenosis uni-
lateral de las AR®?. Esto concuerda con nuestros resultados.

La funcién renal se conservd por encima de
80ml/min/1,73m? en 4 de los 5 casos, excepto el 4
en quien la enfermedad renal crénica terminal fue la causa
de la defuncion. La proteinuria detectada en el paciente
1 parece asociada a su hipodisplasia renal bilateral y
seguramente agravada por la HTA en la etapa inicial del
diagnéstico.

El estudio angiografico de cabeza y cuello estara siempre
indicado por el alto porcentaje de anormalidades y compli-
caciones fatales que presentan estos pacientes®*.

La correccion quirurgica estara indicada en caso de HTA
no controlada, riesgo de deterioro renal, claudicacion inter-
mitente o angina intestinal’“. El tiempo quirirgico debe
individualizarse en base a la severidad de los sintomas, res-
puesta al tratamiento médico, edad y talla del nifio y riesgos
quirargicos propios*''. Siempre que sea posible el manejo
médico debe proponerse durante el periodo de crecimiento.

El procedimiento quirurgico de eleccion es la reconstruc-
cion con bypass toracoabdominal con proétesis de dacrén y
reconstruccion o bypass de AR y esplacnicas*'?. En nifios
pequenos, es necesario realizar un primer tiempo quirur-
gico y revascularizacion de las AsRs y esplacnicas en caso
de afectacion de éstas previo a la reconstruccion adrtica®.
La angioplastia con parche se realiza en el 10% de los casos
y es la técnica de eleccion en segmentos cortos de este-
nosis y pacientes de muy corta edad, dejando el bypass
cuando haya adquirido mayor edad*'%'3, La revasculariza-
cién de la AMS se recomienda en caso de estenosis asociada
a dolor abdominal®. Recientemente, se ha publicado el tra-
tamiento con stent en un paciente de 17 anos con SAM, que
a pesar de incluir afectacion de una de las AR se tuvo la
precaucion de implantarlos en dos tiempos quir(irgicos con
resultados inmediatos buenos; sin embargo, es necesario un
seguimiento cuidadoso ya que se desconoce su evolucion a
largo plazo'. Dos de los pacientes de esta serie eran suscep-
tibles de tratamiento quirdrgico. El paciente 3 fue sometido
a reconstruccion con bypass aorto-adrtico con protesis de
dacrén y revascularizacion de AsRs con venas safenas y el
paciente 5 se mantiene con tratamiento médico.

El SAM idiopatico tiene un pronoéstico favorable, ya que
el proceso estendtico se estabiliza en la pubertad*.

Se optara por el tratamiento médico siempre que no
hayan criterios quirdrgicos. En estos casos se requiere un
tratamiento antihipertensivo enérgico, especialmente si
esta asociado con proteinuria, ayudando asi a prevenir el
deterioro progresivo de la funcion renal. Los farmacos de
eleccion seran los IECA o los bloqueadores de los receptores

de la angiotensina Il (ARA-ll), que ademas de bloquear al
SRAA poseen un poderoso efecto antiproteinlrico en la
nefropatia pediatrica con elevado perfil de seguridad®. En
estos casos deberd monitorizarse estrictamente la funcién
renal, niveles séricos de potasio y crecimiento renal.

El politratamiento no es lo ideal pero es habitual, como
ha ocurrido con todos los pacientes que han mantenido
control satisfactorio con tratamiento médico, llevando al
paciente a cifras tensionales seguras (P90-95 segin edad,
talla y sexo).

La angioplastia transluminal percutanea generalmente
no tienen éxito a mediano y largo plazo* por la localiza-
cion de la estenosis, considerando la lesion idonea aquella
de corto trayecto, ubicacion a nivel medio o distal del vaso
y que no involucre a los ostium de salida de las arterias
implicadas'®'".

El seguimiento de estos pacientes es multidisciplina-
rio, implicando al pediatra, nefrdlogo infantil y cirujano
vascular. Adquiere especial importancia un examen fisico
minucioso con énfasis en la toma correcta de la PA, las
caracteristicas y la calidad del pulso y cuantificacion de los
IT/B, que seran la primera sefnal de alarma frente a esta
enfermedad.
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