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INTRODUCAO

A coarctacdo da aorta (CoA) € uma anomalia
congénita que afeta a artéria aorta, tendo como
caracteristica 0 estreitamento do lumen da
artéria e, portanto, a obstrucdo do fluxo
sanguineo na aorta. A CoA pode ocorrer em
praticamente todo o trajeto da aorta, desde o
arco adrtico até sua porcdo abdominal, entre-
tanto, é mais frequente entre a origem da artéria
subclavia esquerda e o ducto arterioso, tendo
uma menor incidéncia, entre 0,5 a 2% de todas
as coarctacdes, em regido de aorta abdominal
(CORREA et al., 2022).

A coarctacdo da aorta foi relatada pela
primeira vez pelo anatomista italiano Giovanni
Morgagni no século XVIII. No entanto, a
sobrevida desses pacientes teve um aumento
significativo apds a década de 1940 com a
implementacdo, pelo médico Dr. Crafoord, da
intervencdo cirdrgica para essa patologia.
Desde entdo, diversos outros métodos cirur-
gicos para o tratamento de CoA tém sido
apresentados, sendo os mais conhecidos a
angioplastia com bal&o transcateter e a terapia
endovascular com stent transcateter, introdu-
zidos a partir da década de 1980, apresentando
excelentes resultados (DOSHI & CHIKKA-
BYRAPPA, 2018).

A CoA é uma doenca que em alguns casos
¢ assintomatica, dificultando diagnostico e
tratamento precoce, 0s quais sdo essenciais para
a qualidade de vida do paciente. No entanto, nos
casos sintomaticos, podemos destacar algumas
manifestagdes clinicas, como hipertensdo arte-
rial em membros superiores, diminuicdo dos
pulsos em membros inferiores, cefaleia e clau-
dicacio nas pernas (CANGUSSU et al., 2019).

Desse modo, o objetivo desse estudo foi
avaliar, por meio da literatura atual, epide-
miologia, patogénese e manifestacdes clinicas
da CoA, bem como diagnostico e tratamento

instituido, contribuindo, assim, para a maior
divulgacdo cientifica dessa anomalia genética.

METODO

Trata-se de uma revisdo integrativa realizada
no periodo de junho de 2023, por meio de
pesquisas nas bases de dados Pubmed,
Scientific Electronic Library Online (SciELO)
e Google Académico. Na busca, foram utili-
zados os descritores: “Coarctacao de aorta” e
“Coarctation of aorta”. Foram recuperados 86
artigos, posteriormente submetidos aos critérios
de selecao.

Os critérios de inclusdo foram: artigos
publicados no periodo de 2013 a 2023, que
abordaram as tematicas propostas para esta
pesquisa, disponibilizados na integra, nao
havendo restricdo quanto a linguagem dos
artigos. Os critérios de exclusdo foram: artigos
duplicados e que ndo atendiam aos demais
critérios de inclusao.

Apbs os critérios de selecdo, restaram 10
artigos que foram submetidos a leitura minu-
ciosa para a coleta de dados. Além disso,
também foi utilizado o Manual Park de
Cardiologia Pediatrica, em sua quinta edicao,
para a pesquisa bibliogréfica. Os resultados fo-
ram apresentados de forma descritiva, divididos
em categorias tematicas abordando: epidemio-
logia, patogénese, manifestagcbes clinicas,
classificacdo, diagnostico e tratamento.

RESULTADOS E DISCUSSAO

Epidemiologia

A doencga cardiaca congénita (DCC) re-
presenta 28% de todas as afecgdes congénitas
existentes (DOSHI & CHIKKABYRAPPA,
2018). Dentro das DCCs, destaca-se a CoOA,
uma anomalia definida basicamente como a
obstrucdo do fluxo sanguineo na aorta.
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A CoA representa cerca de 6-8% das
doencas cardiacas congénitas, ou seja, 4 de
10.000 nascidos vivos, sendo, desse modo, uma
cardiopatia comum, porém, com elevadas taxas
de mortalidade e morbidade, que tém como
causa o diagnostico tardio. Apresenta um
predominio no sexo masculino, em uma relagéo
de 2:1. Ademais, verificou-se que pessoas
portadoras de sindromes genéticas, como a
sindrome de Turner e William, sdo mais
suscetiveis a essa anomalia, com ndmeros
indicando que 30% dos pacientes com sindrome
de Turner possuem coarctacdo de aorta (PARK
& SALAMAT, 2016).

Ademais, vale ressaltar que a coarctacdo da
aorta tem intima relacdo com o histérico
familiar do paciente, haja vista que individuos
que possuem parentes de primeiro grau com
algum tipo de leséo cardiaca obstrutiva do lado
esquerdo tem dez vezes mais chances de
desenvolver essa anomalia (LAW &
TIVAKARAN, 2023).

Patogénese

Para compreendermos a patogénese da
coarctacdo da aorta precisamos primeiro en-
tender sobre a origem desse vaso sanguineo.

A aorta desenvolve-se a partir da terceira
semana de gestacdo. Na fase embrionéria, este
vaso sanguineo € subdividido em dois: a aorta
ventral e a aorta dorsal, conectadas entre si
pelos arcos faringeos. A aorta ventral dara
origem ao saco adrtico e a aorta dorsal formara
a aorta descendente (DOSHI & CHIKKA-
BYRAPPA, 2018).

O arco aortico é formado por seis conjuntos
de arcos faringeos que contribuem para o
desenvolvimento do arco aortico e seus ramos.
Os mais importantes para a compreensao da
patogénese da coarctacdo da aorta sdo o 4° e 6°
arcos faringeos. O 4° arco é subdivido em parte
esquerda e direita, com a esquerda dando

origem a uma pequena por¢do do arco aortico
localizada entre a car6tida comum esquerda e a
artéria subclavia esquerda. Por outro lado, a
porcéo a direita do 4° arco atua na formacdo da
artéria subclavia direita. Ademais, o 6° arco
faringeo se torna importante na patogénese da
CoA, uma vez que atua na formacédo do canal
arterial, o qual apresenta, em suas adjacéncias,
o local majoritério para a coarctagdo de aorta
(PARK & SALAMAT, 2016). Dessa maneira,
qualquer erro na formacéao e desenvolvimento
desses arcos pode levar a diversas anomalias
adrticas, entre elas a CoA.

A etiologia da coarctagéo de aorta ainda ndo
esta muito bem elucidada. No entanto, duas
teorias sdo aceitas para explicar essa teoria:
teoria do baixo fluxo e teoria do tecido ductal.

A primeira, postulada primeiramente por
Rokitansky, diz respeito a reducdo do fluxo
sanguineo nesse vaso durante o periodo fetal, o
que causaria uma reducdo do limen da aorta,
prejudicando a passagem de sangue. Outras
patologias, como valva adrtica bicuspide e
hipoplasia da valva mitral podem afetar ainda
mais o fluxo sanguineo pelo istmo da aorta,
acentuando ainda mais o processo de malfor-
macdo da aorta, mais especificamente em
regido proxima ao encontro do fluxo originado
do canal arterial (DEUCHER JUNIOR, 2021).

A teoria do tecido ductal, também chamada
de teoria de Skoda, diz respeito a presenca de
um infiltrado de células musculares lisas,
originadas do canal arterial, que adere a parede
da aorta impedindo, assim, a manutengéo de um
fluxo normal por esse vaso (DEUCHER
JUNIOR, 2021).

Manifestaces clinicas
O achado fisico mais importante na coar-
ctagdo da aorta é a hipertensdo nas extremida-
des superiores (LAW & TIVAKARAN, 2023).
Nos recém-nascidos, pode existir histéria de ma
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alimentacdo, evidéncia de choque com ma
perfusdo, galope auscultado e sopro de
regurgitagdo mitral. Na coarctacdo significa-
tiva, a palpacdo do pulso pedioso femoral e
dorsal séo dificeis e ha atraso braquiofemoral
associado.

Os sinais e sintomas variam de acordo com
0 tipo de manifestacdo clinica, sendo os mais
frequentes hipertensdo, sopros cardiacos, cefa-
leia, epistaxe e fadiga nas pernas (CANGUSSU
et al., 2019). Quanto a hipertensdo da
extremidade superior, ela pode ser identificada
durante um exame fisico geral com aferi¢cdo da
pressdo arterial realizada nas quatro extremi-
dades em todas as criancas e adultos jovens
avaliados para essa condigdo. Se mediante a
afericdo da presséo arterial for identificada uma
discrepancia nas pressoes arteriais dos mem-
bros (diferencial PAS poplitea/braquial maior
ou igual a 20 mmHg), considera-se que ha
hipertensdo arterial nos membros superiores, o
que estd relacionado a obstrucdo da area
coarctada e a ativacdo do sistema renina-
angiotensina em resposta a diminuicdo da
perfusdo da artéria renal abaixo da obstrucéo.

Ainda durante o exame fisico, a palpagédo
dos pulsos periféricos (femoral, popliteo, tibial
posterior e pedioso) pode revelar pulsos fracos
ou ausentes nos membros (CANGUSSU et al.,
2019). Em criangas maiores, pode-se ouvir um
sopro sistlico com continuacdo diastolica na
regido infraescapular esquerda, que pode
representar o fluxo sanguineo através da
coarctacdo ou através de colaterais dilatados
(LAW & TIVAKARAN, 2023).

A coarctagdo da aorta apresenta um espectro
clinico variado dependendo da idade do
paciente, podendo se manifestar como insufi-
ciéncia cardiaca em neonatos ou de maneira
assintomatica em adolescentes e adultos
(CANGUSSU et al., 2019). No periodo neona-
tal, os recém-nascidos sintomaticos possuem

maior risco de mortalidade por insuficiéncia
cardiaca congestiva, acidose metabdlica e
choque. J& as criancas ou adultos assintoma-
ticos costumam desenvolver complicacbes em
fases mais avangadas da vida, principalmente
relacionadas a hipertenséo arterial sistémica.

Os recém-nascidos e neonatos, geralmente,
sdo assintométicos logo ap6s o nascimento,
pois a persisténcia do canal arterial (PDA)
ajuda a perfundir a parte inferior do corpo,
independente da gravidade da CoA. Porém,
recém-nascidos com CoA grave/critica desen-
volvem sinais e sintomas de choque cardiogé-
nico a medida que o canal arterial se fecha ap6s
0 nascimento e, clinicamente, podem apresentar
pulso femoral fraco ou ausente, retardo no
enchimento capilar, problemas de alimentagéo,
responsividade diminuida, acidose metabdlica,
isquemia mesentérica, depressdo miocardica,
entre outras complicacdes. Pacientes pediatri-
cos mais velhos, geralmente sdo diagnosticados
devido ao pulso femoral fraco, hipertenséo na
extremidade superior, sopro sistolico na borda
esternal superior com irradiacdo para as costas
e gradiente de pressdo arterial sistlica nas
extremidades superior e inferior (DOSHI &
CHIKKABYRAPPA, 2018).

A triagem de oximetria de pulso neonatal
(teste do coragdozinho) é uma 6tima ferramenta
na deteccdo de casos de cardiopatia congénita
critica em recém-nascidos. Porém, sua utilidade
¢ limitada em pacientes com CoA pura sem
presenca de PDA (DOSHI & CHIKKABY-
RAPPA, 2018).

Em contrapartida, os pacientes jovens e
adultos quase sempre séo diagnosticados com
CoA durante a investigacdo de hipertensdo
sistémica ou sopro cardiaco. Os sinais clinicos
podem incluir hipertensdo da extremidade
superior, pulso femoral fraco, gradiente de
pressdo arterial brago-perna (> 20mmHg é
significativo), um sopro sistélico nas costas do
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fluxo atraves do segmento de coarctagdo ou um
sopro continuo do fluxo colateral ao redor do
local da coarctacdo. Porém, se a circulacdo
colateral em volta do local da coarctagéo for
significativa, os pulsos distais podem ser
adequados e o gradiente de pressdo arterial
braco-perna pode ndo ser significativo (DOSHI
& CHIKKABYRAPPA, 2018).

E raro, atualmente, um adulto apresentar
disseccéo de aorta ou acidente vascular cerebral
devido a uma coarctacdo nao diagnosticada da
aorta (LAW & TIVAKARAN, 2023).

Diagnostico

O diagnostico de coarctacdo de aorta ndo é
facil, haja vista que, em muitos casos, a doenca
é silenciosa e apresenta poucos achados
clinicos. Observa-se que muitos pacientes
permanecem sem o diagnostico devido a falta
de um exame clinico detalhado, uma vez que
ndo é rotineira a afericdo do pulso de membros
superiores e inferiores. Estima-se que aproxi-
madamente 60-80% dos neonatos com coarc-
tacdo de aorta ndo sdo diagnosticados antes da
alta hospitalar (CANGUSSU et al., 2019). No
entanto, um exame fisico minucioso, assim
como 0 uso de exames de imagens, auxilia na
velocidade e precisdo do diagnostico, diminuin-
do a morbidade e mortalidade desses pacientes.

Em relacdo ao exame fisico, os achados mais
comuns sdo pulsos femorais diminuidos ou
atrasados, hipertensdo sistélica nas extremi-
dades superiores e diminuicdo da pressdo
arterial em membros inferiores (ARSANJANI
etal., 2020). Em bebés sintomaticos, a presenca
de dificuldade na amamentacdo, dispneia e
insuficiéncia renal, podem ser indicativos de
CoA, com sinais aparecendo ap0s a 2% semana
de vida (PARK & SALAMAT, 2016).

A presenca dos sinais e sintomas descritos
anteriormente ndo possui muita especificidade
para o diagnostico de CoA. Desse modo, 0s

exames de imagem, como ecocardiografia,
ressonancia magnética (RM), entre outros, ao se
combinarem com a clinica, auxiliam no
diagndstico dessa patologia (ARSANJANI et
al., 2020).

Um exame fundamental ao diagndstico
desse tipo de anomalia é o eletrocardiograma
(ECG). O achado mais comum em neonatos
sintométicos é a hipertrofia ventricular direita
ou blogqueio de ramo direito. Por outro lado,
pacientes assintomaticos apresentam hipertro-
fia ventricular esquerda ou ECG normal (PARK
& SALAMAT, 2016).

A radiografia de térax poderd apresentar
reentrancia aortica no local da coarctacao (sinal
de trés) e entalhe nas costelas inferiores devido
ao alargamento das artérias intercostais
(HOFFMAN et al., 2018).

A ecocardiografia transtoracica (ETT) é um
dos principais exames diagnosticos de anoma-
lias do arco adrtico. A imagem bidimensional
do arco adrtico na visdo sagital supraesternal
deve conter dobras teciduais na regido do istmo
aortico, hipoplasia discreta no nivel do istmo
aortico, assim como o estreitamento difuso de
algum segmento do arco adrtico (DOSHI &
CHIKKABYRAPPA, 2018). Além disso, €
possivel observar outras anomalias, como valva
adrtica bivalvar e comunicacao interventricular.
Ao nivel abdominal, alteracbes no fluxo
também podem indicar o diagnéstico de CoA
com a ETT mostrando um atraso no fluxo
sistélico e fluxo diastélico persistente. O estudo
do Doppler antes e apo6s o nivel da obstrugdo
tem como fungéo elucidar a gravidade da CoA
(PARK & SALAMAT, 2016).

A ressonancia magnética com contraste
realcado com gadolinio é o exame de imagem
preferido para o diagndstico de CoA, uma vez
que fornece uma boa visualizagdo da vascula-
tura extracardiaca e permite a reconstrucdo
tridimensional ideal. No entanto, se torna uma
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mé& opcdo para pacientes com stents preexis-
tentes na regido de CoA (DOSHI &
CHIKKABYRAPPA, 2018).

Vale ressaltar que a ecocardiografia fetal é
um importante exame para deteccdo de CoA
antes do nascimento, porém, é de dificil
deteccdo, haja vista a presenga da persisténcia
do canal arterial. No entanto, outra possibi-
lidade de realizacdo ap6s o nascimento é
através da oximetria de pulso neonatal,
apresentando saturacdo de oxigénio mais baixa
em membros inferiores (BHATT, et al., 2022).

Tratamento

Em pacientes que estejam apresentando
choque, a estabilizacdo deve ocorrer primeiro
com o suporte cardiorrespiratorio. A infuséo de
prostaglandina E1, ocasionalmente, pode abrir
o canal arterial, mas também pode relaxar o
tecido do segmento de coarctacdo (LAW &
TIVAKARAN, 2023). Sem intervengdo, a
sobrevida dos pacientes com CoA é de
aproximadamente 35 anos, com taxa de
mortalidade de 75% aos 46 anos de idade,
sendo que 0s principais motivos que levam ao
Obito séo acidente vascular cerebral, insuficién-
cia cardiaca congestiva, ruptura da aorta e
endocardite bacteriana (CANGUSSU et al.,
2019).

O tratamento da coarctacdo da aorta consiste
em eliminar o segmento estreitado, o que pode
ser realizado de duas formas principais, a
cirurgia ou a dilatagcdo por baldo com implante
de stent. As opcoes de tratamento dependerdo
da idade de apresentacéo, local da coarctagéo e
comorbidades apresentadas pelo paciente
(ABUJI et al., 2022). Varios procedimentos
cirargicos tém sido usados, mas 0s mais
comuns sdo a mobilizacdo da aorta, a excisdo
da regiéo ao redor da coarctacdo e a reconexao
das duas extremidades ou a mobilizagdo da
aorta, excisando a regido ao redor da coarctacao

e conectando a aorta descendente a parte
inferior do arco adrtico (HOFFMAN et al.,
2018).

As indicaces para intervencgdo cirdrgica na
CoA séo (ARSANJANI et al., 2020):

- Gradiente de pico a pico de coarctagdo >
20 mmHg (esse gradiente pode ser medido
como uma diferenga entre as pressdes san-
guineas sistdlicas das extremidades superiores
e inferiores);

- Evidéncia radiogréfica de fluxo colateral

significativo;

- Hipertensdo sistémica atribuida & coarc-
tacao;

- Insuficiéncia cardiaca atribuida & coarc-
tacao;

- LimitacOes do exercicio devido ao fluxo
sanguineo limitado dos membros inferiores, ou
seja, claudicacao.

A taxa de mortalidade operatéria € muito
baixa, sendo que a cirurgia em adultos mais
velhos tem uma taxa de mortalidade mais alta
devido a uma parede adrtica anormal e ao
desenvolvimento de aneurismas intercostais
enormes e de paredes finas (HOFFMAN et al.,
2018).

Uma alternativa é dilatar a coarctacdo com
um baldo e inserir um stent para evitar que a
regido dilatada se estreite devido ao recolhi-
mento elastico. Em recém-nascidos e neonatos,
geralmente utiliza-se o método cirurgico, pois
S80 muito pequenos para se introduzir um stent
em um cateter, enquanto a dilatagdo com bal&o
e stent sdo normalmente usados em adultos para
tratar a recoarctagdo (HOFFMAN et al., 2018).

Atualmente, o tratamento percutaneo da
coarctacdo da aorta é considerado a principal
alternativa terapéutica em criangas maiores de
1 ano de idade sem hipoplasia do arco aértico.
A angioplastia com cateter baldo é a primeira
escolha em criangas com peso < 25 kg e o0s
stents considerados ideais sdo aqueles que
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podem ser redilatados até a idade adulta, porém,
para seu implante, sdo necessarios introdutores
com calibres maiores que 7F, o que pode limitar
seu UusoO em pacientes de menor peso
(COIMBRA et al., 2014).

Apesar dos tratamentos, nenhuma técnica
cirdrgica ou intervencionista € uma cura para a
coarctacdo. Em recém-nascidos, o risco de
recoarctacdo apos a intervencdo cirurgica € de
aproximadamente 10% e quando isso ocorre, a
angioplastia com baldo € aconselhada (DOSHI
& CHIKKABYRAPPA, 2018).

Além do exposto, ha também o risco de
desenvolver um aneurisma de aorta, que parece
aumentar quando o tratamento é realizado
apenas com a angioplastia com baldo. Ou-
trossim, mesmo ap6s uma intervencado, existe
um risco aumentado de desenvolver hiperten-
sdo essencial e aneurismas cerebrais, 0 que
justifica pacientes diagnosticados com coarcta-
¢ao da aorta necessitarem de acompanhamento
vitalicio com um especialista em cardiopatia
congénita (DOSHI & CHIKKABYRAPPA,
2018).

CONCLUSAO

Com base nos estudos apresentados, po-
demos concluir que a coarctacdo da aorta é uma
anomalia congénita caracterizada pelo estreita-
mento do lumen da artéria aorta, resultando na
obstrucdo do fluxo sanguineo. Embora possa

ocorrer em diferentes regides da aorta, € mais
comum entre a origem da artéria subclavia
esquerda e o ducto arterioso.

A CoA é uma cardiopatia congénita comum
que representa cerca de 6-9% das doencas
cardiacas congénitas. Sua incidéncia é de apro-
ximadamente 4 em 10.000 nascidos vivos e é
mais prevalente no sexo masculino. Pacientes
com sindromes genéticas, como a sindrome de
Turner e William, apresentam maior predispo-
sicdo para essa anomalia.

Constata-se que o diagnostico precoce da
CoA ¢ essencial para o tratamento adequado e
a qualidade de vida do paciente. No entanto, a
doenca pode ser assintomética em alguns casos,
0 que dificulta o diagnéstico. Quando sintoma-
tica, pode apresentar manifestagdes clinicas
como hipertensdo arterial em membros superio-
res, diminuicdo dos pulsos e claudicagdo em
membros inferiores e cefaleia. Diversos méto-
dos diagndsticos podem ser utilizados, incluin-
do exame fisico, aléem de exames de imagem,
como ecocardiografia, ressonancia magnética e
angiotomografia.

O tratamento da coarctacdo da aorta evoluiu
ao longo dos anos. Além da cirurgia tradicional,
foram desenvolvidos métodos menos invasivos,
como a angioplastia com baldo transcateter, que
tem se mostrado eficaz no alivio da obstrucéo
da aorta e na melhora dos sintomas.
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