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RESUMEN

La coartacion de la aorta (CoA) es una cardiopatia congénita relativamente comun,
con alta mortalidad si no es tratada de forma adecuada. Suele asociarse con otros
defectos cardiacos congénitos como la valvula adrtica bicuspide y la comunicacion
interventricular. Usualmente se localiza en una posicion yuxtaductal y la circulacion
sistémica esta condicionada por la permeabilidad del conducto arterioso, por
esta razoén, se puede presentar como un colapso circulatorio agudo en el periodo
neonatal. El método diagndstico mas sensible y especifico es la ecocardiografia
transtoracica bidimensional. Las infusiones de prostaglandinas deben iniciarse de
forma inmediata para mantener el conducto arterioso permeable y asi garantizar la
circulacién anterograda. El objetivo del manejo es la correccion de la CoA lo antes
posible, la técnica quirurgica empleada en neonatos es la reseccion del sitio de la CoA

cémo citar: con anastomosis término terminal. Posterior a la cirugia, los pacientes deben tener
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The coarctation of the aorta (CoA) is a relatively common congenital heart disease,
with high mortality if it is not well treated. It is usually associated with other congenital
heart defects, such as bicuspid aortic valve or ventricular septal defect. The most
common location is in a juxtaductal position and the systemic circulation depends
on the permeability of the ductus arteriosus, for this reason it can present with acute
Aceptado: 08/May/2023  cjrculatory collapse during the neonatal period. The most sensitive and specific
Publicado:15/Jun/2023 diagnostic method is transthoracic echocardiography. Prostaglandin infusions should
be started immediately to keep the ductus patent and thus anterograde circulation.
The goal of management is the surgical correction as soon as possible. The technique
used in neonates is resection of the CoA site with termino-terminal anastomosis. After
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the surgery, these patients must have an annual follow-up with the cardiologist for the
management of systemic arterial hypertension and detection of late onset complications.

Keywords: aortic coarctation, congenital critical heart defects, prostaglandin,
circultarory failure.

INTRODUCCION

La coartacién de la aorta (CoA) es una malformacion cardiovascular compleja y potencialmente mortal
caracterizada por una estrechez de la aorta descendente; en raras ocasiones puede ser un segmento adrtico
largo e hipoplasico (1,2). Usualmente se localiza en el lugar de insercion del conducto arterioso y distal a
la arteria subclavia izquierda (1,2,3). Puede asociarse con otras anomalias del arco adrtico y generalmente
produce sobrecarga de presion ventricular izquierda (1,2). El término coartaciéon adrtica se describidé por
primera vez en 1750 por Johann Freidrich Meckel, quien publicd el caso de una mujer de 18 aflos de edad
gue en la autopsia demostrd una estrechez grande en la aorta (4). Fue hasta 1760 que Morgagni se refirié a
esta patologia como una estrechez congénita de la aorta toracica proximal (5). Esta anomalia corresponde
a una de las principales cardiopatias congénitas criticas, cuya circulacion sistémica depende del conducto
arterioso, en conjunto con la interrupcién del arco adértico, la estenosis valvular adrtica severa critica y el
sindrome de corazoén izquierdo hipopldsico (6). El objetivo de este articulo es presentar una revision de la
coartacion de aorta en el periodo neonatal y una actualizacion en el manejo médico inicial y quirurgico de
esta patologia.

METODOLOGIA

La busgueda para la revision de este tema se realizd en las bases de datos de Pubmed, Elsevier y Google Scholar,
bajo las palabras de “coarctation of the aorta” y “neonatal coarctation of the aorta”. Se incluyeron articulos
originales, revisiones de tema y guias de practica clinica. Los criterios de inclusidn fueron publicaciones de
2007 al 2022, en idiomas inglés y espaiol. En total se revisaron 21 publicaciones con los criterios mencionados
para cumplir los objetivos de la revisién bibliografica.

Epidemiologia y etiologia

Es una patologia relativamente comun, representa aproximadamente el 6 a 8% de las cardiopatias congénitas,
con una prevalencia cercana a 4 de cada 10.000 recién nacidos vivos (2,3). La incidencia es mayor en los
nacidos muertos y la prevalencia aumenta en el sexo masculino, en una relacién 2:1 (2). La mayoria de casos
son esporadicos. La patogénesis es multifactorial y los factores genéticos son importantes debido a que
posee un riesgo de recurrencia mayor en familiares y en pacientes con sindromes, tales como Turner, Noonan
y Williams (1). Se ha descrito un patron de herencia autosdmico dominante (1,2) y aproximadamente un 15%
de los pacientes con sindrome de Turner presentan CoA, por lo que se debe realizar cariotipo en mujeres
diagnosticadas con esta cardiopatia (2).

Existen dos principales teorias sobre el desarrollo de la CoA; la hipodtesis etioldgica de Rudolph plantea
gue hay una reduccién en el volumen sanguineo que pasa a través de la aorta ascendente en la vida fetal,
esto provoca que el istmo no crezca y da lugar a hipoplasia y CoA (1,7) y al cierre del conducto arterioso
posterior al nacimiento completa el desarrollo de la CoA (7). La otra teoria corresponde al tejido ductal
ectdpico en la que ocurre una migracion o extension del tejido ductal a la pared de la aorta toracica fetal
(M); al cerrarse el conducto arterioso, este tejido ectdpico se contraerd y esclerosard de la misma manera
que el conducto, lo que conduce a estrechamiento y obstruccion (7). Ninguna de las teorias explican otras
alteraciones asociadas con la CoA, como anomalias de la valvula mitral, valvula adrtica bicuspide y desarrollo
de aneurismas cerebrales. Por lo que se considera que la CoA es una manifestacion de un amplio espectro
arteriopatico (7).
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Morfologia y clasificacion

Morfoldgicamente, el problema corresponde con un desdoblamiento del tejido ductal hacia posterior,
compuesto por capas intima y media que se pueden extender alrededor de todo el didmetro de la aorta
(3). Enla mayoria de los casos, no es una patologia uniforme, menos de una cuarta parte de los pacientes
tienen coartacion aislada (2). Suele estar asociada con otras cardiopatias congénitas como la valvula adrtica
bicuspide (60%), la hipoplasia o los defectos en el cayado adrtico (18%), comunicacion interventricular (13%),
anomalias de la valvula mitral y, en casos mas complejos, a un sindrome de corazén izquierdo hipoplasico o
transposicion de grandes arterias (2,3,4). Entre las asociaciones extra cardiacas se encuentran los sindromes
genéticos previamente mencionados, aneurismas intracraneales y la formacion de vasculatura colateral,
usualmente desde la arteria subclavia e intercostales (7). La localizaciéon del defecto se puede clasificar
segun su relacion con el conducto arterioso, la lesidon obstructiva puede estar de forma preductal, yuxtaductal
(la mas comun) o postductal. Cuando el conducto arterioso se encuentra permeable puede asociarse a
hipoplasia del istmo adrtico, produciendo una estrechez en la unién con el conducto y la obstruccion seria
preductal. La obstruccién postductal ocurre aproximadamente en el 10% de los casos; en estos pacientes la
permeabilidad ductal con prostaglandinas no produce mejoria clinica (4).

Fisiopatologia

Durante el periodo fetal (con excepcion de la CoA postductal), no se producen repercusiones hemodinamicas
debido a que la mayoria del gasto cardiaco fluye a través del conducto arterioso, evitando la zona de
obstruccion. Posterior al nacimiento, cuando el conducto arterioso y el foramen oval se cierran, el gasto
cardiaco necesita atravesar la zona de estrechez y se produce repercusion hemodinamica, ya que ante
la obstruccion del tracto de salida del ventriculo izquierdo se aumenta la poscarga de este y se produce
desde hipertension sistdlica leve hasta una insuficiencia cardiaca grave (2). De manera compensatoria a la
obstruccién del tracto de salida puede ocurrir hipertrofia miocardica ventricular izquierda para mantener
la fraccion de eyeccion, ademas surge circulacion colateral en los vasos intercostales, mamarios internos y
escapulares para que el flujo sanguineo se desvie de la obstruccién. Sin embargo, en lesiones graves no se
logran producir estos mecanismos compensatorios por la corta evolucion de las alteraciones fisiopatoldgicas
(4). En la mayoria de los casos se asocia con otras cardiopatias vy la fisiopatologia de cada una de ellas
genera diferentes repercusiones hemodinamicas. Es comun que estos pacientes asocian la hipertension
arterial pulmonar en casos con cortocircuito de izquierda a derecha y obstruccion del flujo anterégrado en
la aorta, debido a que en estos casos el flujo sanguineo predominantemente se dirige hacia el circuito de
menor resistencia, causando hipertension pulmonar (2).

Presentacién clinica

Las manifestaciones clinicas dependen del grado de obstruccion, localizacidon del defecto, permeabilidad del
conducto arterioso y presencia de otras anomalias cardiacas. Los grados menos severos pueden presentarse
meses o0 anos después, mientras que la forma de obstruccidn critica se presenta en el momento en que el
conducto arterioso se cierra (8). En las primeras semanas de vida suelen presentarse alteraciones en la
alimentacion, diaforesis, disnea, palidez, cianosis y retraso del crecimiento (2) La instauracion de insuficiencia
cardiaca suele ocurrir en los primeros meses de vida. Sin embargo, un nimero importante de pacientes
pueden presentar, en la primera semana de vida, un colapso hemodinamico con el cierre del conducto arterioso
y tener una presentacion subita (2,7,9). Este colapso circulatorio se produce por una perfusion sistémica
inadecuada que resulta en acidosis severa, isquemia de las extremidades inferiores y oliguria por pobre
perfusion renal (7). El efecto de la acidosis e hipoxia sobre el miocardio conduce a disfuncidn ventricular
y reduccién del gasto cardiaco (2,7). Inicialmente, se puede presentar taquipnea y edema pulmonar, que
posteriormente progresa a hipotensiéon y signos de bajo gasto (7).

No todos los casos de coartacion de aorta son dependientes del conducto arterioso, algunos se presentardn

con insuficiencia cardiaca paulatina a medida que la funcidn del ventriculo izquierdo se deteriora en las
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primeras semanas o meses de vida; otros pacientes permanecerdn asintomaticos y debutaran dnicamente
con un soplo cardiaco cuando sean mayores (2,7). La sospecha clinica aumenta cuando la oximetria de pulso
de las extremidades inferiores es menor a 95%, si hay una diferencia entre la presion arterial de extremidades
superiores e inferiores, mayor a 20 mm Hg o si los pulsos femorales son débiles en comparacién con las
extremidades superiores. (1) Existen condiciones que aumentan la dificultad diagndstica, tales como la
existencia de una persistencia del conducto arterioso grande por administracion de prostaglandinas IV o
variantes anatdmicas raras como la asociacidon de una arteria subclavia aberrante derecha que surja por debajo
de la CoA, lo cual ocasiona una pérdida tanto en el diferencial de presiones como de la saturacién de oxigeno
al comparar la medicidn preductal (en mano derecha) con la postductal (extremidades inferiores) (1,2).

Diagnéstico y estudios de gabinete

El diagnodstico prenatal suele ser un reto y existe una baja tasa de deteccidn, producto del poco porcentaje
del gasto cardiaco que pasa a través del defecto por la permeabilidad del conducto arterioso, ademas esta
permeabilidad limita la sensibilidad ecocardiografica para el diagndstico de la CoA, debido a la dificultad de
detectar el gradiente de presion (1,2). En la base de datos de la Sociedad de Cirujanos Toracicos, Unicamente
se reportd un 20% de diagnodstico prenatal (8) y en Estados Unidos se estimd que menos de 1 de cada 4
pacientes con CoA aislada que requieren intervencién al nacer fueron diagnosticados de forma prenatal.
Hasta un 30% de los neonatos con CoA no son diagnosticados al momento del egreso posterior al nacimiento
(6). Si se evidencia una desproporcién ventricular o de grandes vasos prenatales, se plantea la sospecha de
CoA y se puede iniciar prostaglandina IV (PgE) en las primeras horas de vida para mantener permeable el
conducto arterioso y asi el flujo sanguineo sistémico. En casos en los que hay duda del diagndstico se pueden
suspender las prostaglandinas bajo observacion, permitiendo asi la constriccion ductal y la obstruccion del
arco aoértico antes de considerar el abordaje quirurgico (1).

La ecocardiografia transtoracica bidimensional y doppler es el método de diagndstico y prondstico inicial de
preferencia. Con especialistas experimentados posee una sensibilidad del 95% y una especificidad del 99%.
Ademas, es sensible para detectar otros defectos cardiacos asociados. En una vista de eje largo paraesternal
alto o supraesternal se puede visualizar el drea de obstruccidn. Mediante la ecografia doppler color y doppler
pulsado se puede demostrar el aumento de velocidad, turbulencia y flujo diastdlico anterdégrado del drea de
obstruccidon. La gravedad del defecto se puede estimar segun la velocidad de flujo maxima y el gradiente
de presidon en el lugar de la CoA (2).

Es importante evaluar las dimensiones de la aorta, el arco adrtico transverso y proximal, ya que puede ser
hipoplasico o estar estenosado. Estas medidas se definen mediante la ventana ecocardiografica supraesternal
(1,2). La evaluacion del doppler pulsado en la aorta abdominal evidencia una amplitud sistélica reducida y
retrasada con flujo persistente en didstole, esta puede ser la primera sospecha ante la presencia de CoA. (2)
Ante la presencia de un conducto arterioso permeable o flujo sanguineo colateral, cualquier gradiente de
presion a través del sitio de la coartacidon se verd alterado, por esta razén, es necesario obtener imagenes
en el sitio de la obstruccidon (1,2,3).

La radiografia de térax, a edades tempranas, no es util en el diagndstico ni prondstico de la enfermedad
(M. En los lactantes se pueden observar cardiomegalia y aumento de la trama vascular pulmonar (2,10).
En nifos mayores el tamafno del corazén suele ser normal, pero en casos de cardiomegalia esta se debe
al agrandamiento de camaras izquierdas secundario a hipertension arterial, ademas se puede evidenciar
el signo de la “figura 3”, causado por la dilatacién preestendtica y postestendtica de la aorta, y muescas
costales usualmente de la cuarta a la octava costilla; estas ultimas suelen aparecer hasta después de los 10
anos de edad. (1,2,11)

El electrocardiograma en recién nacidos y lactantes suele ser normal, a pesar de una obstruccion severa. En
nifos mayores puede presentar hipertrofia ventricular izquierda debido a la sobrecarga ventricular izquierda

(5.

I ——————
98 2023 Lizano, M. J. et al. vol 7, numero 2 Abril 2023 - Junio 2023 DOI: doi.org/10.34192/cienciaysalud.v7i2.617



CIENCIACRXSALUD

UCIMED

Tanto la resonancia magnética como el angio -TAC son de utilidad para definir el sitio de ubicacion de la
coartacion y vasos colaterales, es el método de eleccidon para planificar intervencién quirdrgica, ya que
puede definir de manera precisa si existe uno o varios sitios de obstruccioén, la proximidad a los vasos de
la cabeza y el cuello, asi como la longitud de los segmentos hipoplasicos. En neonatos o nifos menores, la
ecocardiografia suele proporcionar la informacidn suficiente en la mayoria de los casos (1).

El cateterismo cardiaco en neonatos no se realiza de manera habitual porgue hay estudios menos invasivos
con alta especificidad, se puede efectuar como abordaje terapéutico en casos seleccionados (2).

Diagnédsticos diferenciales

Entre los diagnodsticos diferenciales se encuentran diversas causas de shock neonatal.
Hipovolémico:

¢ Hemorragicas: hemorragia materno- fetal y ruptura del corddn umbilical (2).

« No hemorragicas: lesiones intestinales obstructivas y enterocolitis necrotizante (2).
Distributivo: sepsis, hidrops fetal, insuficiencia adrenal y sindrome de shock téxico (2).

Cardiogénico: miocardiopatias, trastornos del ritmo y estructurales como otras cardiopatias congénitas, en
especial el sindrome del corazdn izquierdo hipopldsico y estenosis adrtica severa (2).

Obstructivo: tromboembolismo pulmonar, neumotodrax a tensidn y taponamiento cardiaco. (2)
Abordaje terapéutico

Segun las guias de la Asociacidn Americana del Corazén (AHA), el Colegio Americano de Cardiologia (ACC)
y la Sociedad Europea de Cardiologia (ESC), el objetivo del tratamiento es la correccion de la CoA lo antes
posible (12,13). En caso de compromiso hemodindmico se debe estabilizar al paciente con soporte ventilatorio
seguln se requiera, uso de vasopresores (segun condicidn clinica y ecocardiografica) y administracion de
endovenosa de prostaglandina E1 (Alprostadil) o E2 (Dinoprostona), en dosis inicial de 5 a 15,0 nanogramos/
kg/minuto para inducir apertura del conducto arterioso; se puede aumentar hasta 40 nanogramos/kg/
minuto si es necesario, en caso de usar dosis altas se debe contar con soporte ventilatorio por el alto riesgo
de apnea.

Una vez que se logra y/o confirma la apertura del conducto arterioso; dosis de 1- 3 nano gramos/kg/minuto
son adecuadas para mantener su permeabilidad. Inotrépicos, como dopamina, dobutamina y/o epinefrina,
pueden ser necesarios para mejorar la funcidn cardiaca (7,14). Se debe minimizar la hiperventilacion y el uso
de FiO2 alta para evitar constriccion del conducto arterioso (7). La reanimacion con liquidos debe realizarse
a 5-10 ml/kg para evitar el riesgo de insuficiencia cardiaca congestiva, esta es muy dificil de tratar ya que
el uso de diuréticos puede empeorar el cuadro clinico (7).

La primera reparacion quirurgica se realizé en 1944 por Crafoord, quien realizd una reseccion del sitio de
la CoA y anastomosis término terminal. Este es el abordaje de eleccién quirlurgico en neonatos y lactantes
porgue permite la reseccion del defecto, evita la utilizacion de material protésico y disminuye la incidencia de
reestenosis (5). La tasa de mortalidad en pacientes sin otras complicaciones es baja. Se observa obstruccion
residual hasta en 34% de los pacientes, es dificil definir si es una recoartacion es resultado de la formacioén
de tejido cicatricial o un fallo en la reparaciéon primaria.
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En 1961, Vosschulte describid la primera aortoplastia con parche protésico, esto consistié en ligar y dividir el
tejido ductal, realizar incision alrededor del sitio de la coartacién y suturar un colgajo protésico para agrandar
el sitio de la CoA, esta técnica se prefiere actualmente en CoA de segmento largo (5). La artoplastia con
colgajo de la arteria subclavia izquierda fue una modificacion descrita en 1966 por Waldhausen y Nahrwold,
con la cual se evitd la utilizacién del injerto protésico (5). Sin embargo, la reparacidon incompleta de la
obstruccion, junto al riesgo de formacién de aneurismas a largo plazo le han quitado popularidad a esta
técnica. Se puede combinar con una anastomosis término-terminal para tratar de manera mas adecuada la
obstruccidén del segmento largo (1,14).

En 1977 Amato realizé una modificaciéon del procedimiento de Crafoord, a partir de una incision mas amplia y
anastomosis a través de la aorta proximal, al realizar esta técnica extendida se disminuyé la tasa de reestenosis
y permitid el agrandamiento de la aorta transversa. Esta técnica es la de eleccidn para la reparacion quirurgica,
especialmente en ninos pequenos (5).

En 1982 Lock describid la angioplastia con baldn (5), esta es una reparacion percutdnea controversial dado
gue produce un dafo a las capas intima y media de la aorta, lo que resulta en estenosis recurrente y riesgo
de diseccion, ruptura y de aneurisma a largo plazo, ademas el riesgo de reestenosis es mayor que con los
procedimientos quirurgicos. Es una técnica util de manera paliativa en el lactante hemodindmicamente
inestable porgue permite una reanimacién exitosa y funciona como un puente para una futura reparacion
quirdrgica definitiva con menor riesgo. Ademas, es la técnica de eleccidn para los pacientes con recoartacion
aislada (15,16) y en casos de CoA recurrente en nifos (5). En ninos mayores y adultos la mayoria de los
médicos tratantes prefieren la colocacién de un stent primario para el tratamiento de la obstruccidon del arco
aodrtico recurrente después de una cirugia previa. Existe poca evidencia publicada sobre la angioplastia con
balén después de la infancia (1,17).

Los stents endovasculares, descritos por primera vez para el tratamiento de CoA en 1991 (5), ofrecieron una
solucidn eficaz para la obstruccion compleja del arco en adultos y niflos mayores en los que la angioplastia
con balén no es el método ideal y la cirugia puede requerir injertos de derivacion extra anatémicos (1).
Este procedimiento no es recomendable en pacientes que pesan menos de 25 kg por el riesgo de lesion a
la arteria femoral, ademas que la aorta es pequefa en estos pacientes. La colocacién de stent obligara a
intervenciones repetidas para expandir el stent en un futuro. Ademas, pueden asociarse con la formacioén de
aneurismas adrticos, aungue en menor grado que la angioplastia con baldén. La complicacion mas frecuente
estd relacionada con dificultades con el acceso vascular (15,17).

La técnica quirurgica empleada estard determinada por la anatomia del arco adrtico distal y del tamano del
defecto. En casos de CoA aislada y yuxtaductal se recomienda realizar la reseccién del sitio de obstrucciéon con
anastomosis termino-terminal en un abordaje de toracotomia izquierda (18). Las indicaciones de correccion,
ya sea mediante cateterismo o cirugia abierta, incluyen coartacién critica, coartacion con un gradiente de
presidn mayor a 20 mmHg, flujo colateral clinicamente significativo, insuficiencia cardiaca o hipertension
arterial sistémica producto de la coartacion (15).

Hu Z-P et al (18) publicaron un metaanalisis que incluyo estudios tanto aleatorizados como observacionales,
reportaron que a pesar de que la correcciéon del gradiente es similar mediante angioplastia con balén, como
con la correccidn quirudrgica, las complicaciones a corto plazo fueron mayores con la cirugia que con la
angioplastia con balén. Sin embargo, el riesgo de complicaciones a mediano y largo plazo, como la formacién
de aneurismas y la recoartacién fueron significativamente mayores con la angioplastia que con la cirugia,
aumentando la probabilidad de requerir una reintervencion.

En la mayoria de los centros médicos no se realiza el cateterismo intervencionista para el tratamiento
primario de la enfermedad, pero este tiene un rol importante en el manejo de la recoartacién de aorta. Los
resultados del procedimiento quirdrgico en los casos que presentan coartacion sin otra cardiopatia asociada
es excelente y no suelen requerir reintervencion (6).
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Seguimiento postquirurgico

Todo paciente con CoA debe tener seguimiento estricto por cardidlogo durante toda la vida, ya que todos
estos pacientes padecen de hipertensidn arterial, incluso si no hay CoA residual postquirdrgica, producto
de la arteriopatia, disminuciéon de la distensibilidad y flujo sanguineo anormal. Aquellos que se sometieron
a una cirugia deben ser evaluados al menos de forma anual (5). Todo paciente debe tener imagenes de
seguimiento posterior a la intervencion, se prefiere el TAC o resonancia magnética antes que la ecocardiografia
transtoracica, los cuales se deben realizar al menos cada 5 afos, sin embargo, la frecuencia de los estudios
de imagen depende del tipo de reparacidn, signos al examen fisico y hallazgos en estudios previos (5,13).
No se recomienda profilaxis antibidtica para endocarditis de rutina posterior a los seis meses después de la
cirugia, con excepcion de los casos con antecedente de endocarditis (19).

Las diferentes técnicas de reparacidn quirdrgica pueden presentar complicaciones no cardiovasculares como
paralisis de cuerdas vocales y quilotérax (20, 21), aunque su incidencia es baja, se debe estar atento a su
potencial ocurrencia y los pacientes que presentan estas complicaciones deben tener valoracion y seguimiento
por otorrinolaringologia y neumologia respectivamente. Todos los pacientes deben tener seguimiento por
pediatria, nutricién y neurodesarrollo durante la infancia.

Pronéstico

La evoluciéon natural de esta enfermedad es de mal prondstico, se estima una mortalidad mayor al 75% a
los 46 anos de edad, vy la edad media de supervivencia es de 35 anos. (14) Cuando se trata tempranamente,
la supervivencia a largo plazo es excelente, la tasa de supervivencia a los 20 aflos es aproximadamente del
90%.(14). Las causas de muerte incluyen la enfermedad arterial coronaria prematura, insuficiencia ventricular
izquierda, accidente cerebrovascular, muerte subita y aneurisma aértico roto (1,4).

CONCLUSION

La CoA es una cardiopatia congénita relativamente comun y a pesar de que posee una mortalidad temprana
baja, la morbilidad durante el seguimiento a largo plazo es significativa. El diagndstico prenatal es complejo
y en la mayoria de casos no se logra establecer, por lo que después del nacimiento, ante la sospecha clinica
se debe realizar un ecocardiograma confirmatorio. El abordaje de eleccidn en la mayoria de los pacientes es
la correccidon quirdrgica, a pesar de la reparacién exitosa los pacientes pueden experimentar aumento en la
morbimortalidad asociado con multiples complicaciones, por esta razén, es muy importante el seguimiento
multidisciplinario a lo largo de la vida para detectar complicaciones de aparicién tardia.
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