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Infants with coarctation of the aorta complicated 
by congestive heart failure and hypertension, 
resistant to conventional treatment, present a 

high operative risk. We report two such infants 

in whom the clinical condition, resistant to conven- 
tional anti-congestive and anti-hypertensive treat- 

ment, was markedly improved by captopril. 

Captopril may be an optimal therapy for infants 

with this condition before corrective surgery. 

Infants with coarctation of the aorta presenting 

with congestive heart failure are usually difficult 

to manage particularly if the coarctation is as- 

sociated with other cardiac anomalies. 1, 2 

Hypertension and even hypertensive cnses 
which may accompany this condition, may 
enhance pulmonary edema or cause rupture of 
a cerebral aneurysm r~sulting in death. Therefore 
the hypertension should be controlled promptly 
as if there is a hypertensive crisis. Early surgical 

intervention is indicated when symptoms cannot 
be satisfactorily controlled.3 Congestive heart 
failure accompanying this condition should pre- 
ferably be corrected prior to surgery, but this 

may not be possible. 

The exact mechanism of hypertension in coarc- 
tation of the aorta is not known, though it has 

been vigorously investigated. It has been postulated 
that decreased renal blood flow with resulting 
hyperactivity of the renin angiotensin system, 

Los niños con coartación de la aorta complicada 

por insuficiencia cardíaca e hipertensión arterial 
resistentes a los tratamientos convencionales pue- 
den presf!ntar alto riesgo operatorio. Presentamos 
dos niños con estas características en los cuales su 
condición c/ínica de refractariedad a los tratamien- 
tos convencionales para la insuficiencia cardíaca 
y la hipertensión arterial pudo mejorarse aprecia- 
blemente mediante el captopril. Esta droga podría 
constituir la .terapéutica óptima para niños afecta- 
dos por aquella condición antes de la cirugía 
correctora. ' 

Los niños con coartación de aorta que además 
presentan insuficiencia cardíaca son habitualmen- 
te de difícil manejo terapéutico, en especial si la 
coartación está asociada a otras anomalías car- 
dÍacas.l,2 

La hipertensión arterial e incluso las crisis 
hipertensivas pueden acompañar a esta condición 
predisponiendo al edema pulmonar '0 causar la 

ruptura de un aneurism a cerebral y la muerte. Por 
todo esto la hipertensión arterial debe ser contro- 
lada en forma precoz de la misma manera que si 

se tratara de crisis hipertensivas. La intervención 
quirúrgica precoz está indicada cuando los sínto- 
mas no pueden ser controlados en forma satisfac- 

toria.3 La insuficiencia cardíaca congestiva que 
acompaña a la coartación aórtica debería ser corre- 
gida preferentemente antes de la cirugía, aunque 
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may playa major role in the development of 
hypertension.4-6 

We present here, two infants with severe coarcta- 
tion of the aorta and hypertensive crises leading 

to repetitive episodes of severe pulmonary edema. 
However, since the edema and the hypertension 
were resistant to conventional therapy with digoxin, 
diuretics and hydralazin, and, as the ductus arterio- 
sus was found to be closed on catheterization, 
prosteglandin was not given and treatment with 
captopril -an angiotensin converting enzyme 
inhibitor- was tried. This treatment produced 
improvement of heart failure and a favourable 
reduction of systolic blood pressure resulting in 

improved condition prior to surgical intervention. 

CASE REPORT 
Case 1 

The first infant was a 4000 gram product of a full-term 

pregnancy and an uncomplicated delivery. 

On the second day of life dyspnea and tachypnea were 

noted. The heart became active and a harsh systolic murmur 
grade 3/6 was heard in the lower left sternal border. The 

brachial pulses could be well palpated but the femoral 
pulses appeared to be weak. The ECG showed right ven- 

tricular hypertrophy and the chest radiography showed 
slight venous congestion. Because of persistant heart 
failure, the infants was digitalized. Left heart catheteriza- 

tion and selective left ventricular and aortic angiography 

were performed at the age of 10 days. Severe coarctation 

of the aorta, distal to the origin of left subclavian artery 
with a large non-restrictive ventricular septal defect was 

demonstrated. The ductus arteriosus was closed. Left 

ventricular ejection fraction (L VEF) as measured by 

planymetry was 0.32. The catheterization data are shown 
in Table 1. 

After catheterization cyanosis and congestive heart 
failure persisted. The blood pressure, measured by a cuff 

manometer, was 160/80 mmHg. Despite additional treat- 
ment with furosemide followed by hydralazine, pulmonay 
edema ensued. The infant was intubated, ventilated and 

treatment with captopril (intravenously, 3 mg/kg/day in 

three divided doses) was started. Ten hours later the blood 

Table 1 

Case 1: Catheterization data 

Left-heart study (before treatment with captopril) 

Through VSD 

no siempre es posible. 
A pesar de haber sido intensivamcntc invcstiga- 

do, el mecanismo exacto dela hipcrtensión arterial 

en la coartación de la aorta es aún desconocido. 
Se ha postUlado que una disminución del flujo 
sanguíneo renal, asociada con la hiperactividad 

resultante del sistema renina-angiotensina, puede 
desempeñar un papel de importancia en el desarro- 
llo de la hipertensión.4,6 

En este artículo presentamos dos niños con 
coartación severa de la aorta y crisis hipertensivas 

que produjeron episodios repetitivos de edema pul- 

monar severo. No obstante, dado que el edema y la 
hipertensión fueron resistentes a la terapéutica con- 
vencional con digoxina, diuréticos e hidralazina y 

que durante el cateterismo se encontró el ductus 
arteriosus cerrado, no se administraron prostaglan- 
dinas y se ensayó el captopril, un inhibidor de la 

enzima convertidora de la angiotensina. Este trata- 
miento mejoró la insuficiencia cardíaca y redujo 
favorablemente la presión arterial sistólica, deter- 
minando una mejoría prequirúrgica significativa. 

CASUlSTICA 
Caso 1 

EI primer niño pesaba 4 kg, producto de una gesta a 

término y de un parto sin complicaciones. 

Durante el segundo día de vida presentó disnea y taquip- 

nea. EI corazón se volvió hiperquinético y se auscultó un 
soplo sistólico rudo grado 3/6 sobre el tercio inferior del 

borde esternal izquierdo. Los puIs os braquiales podían ser 

bien palpados, pero los femorales eran débiles. El ECG 

mostró hipertrofia ventricular derecha y la radiografía de 

tórax, leve congestión venosa. Debido a la persistencia de 

insuficiencia cardíaca, eI niño fue digitalizado. A los diez 

días de edad se efectuó un cateterismo izquierdo y una 
angiografía selectiva de ventrículo izquierdo y aorta, que 

mostró severa coartación de la aorta, distal al origen de la 

arteria subclavia izquierda, y comunicación interventriculár 

grande no restrictiva. EI ductus estaba cerrado. La fracción 
de eyección ventricular izquierda determinada por planime- 

tría fue de 0,32. La Tabla 1 resume los resultados del 

cateterismo. 

Tabla 1 

Caso 1: Datos del cateterismo 
Estudio del corazón izquierdo (antes del tratamiento con captopril) 

A través de la comunicación interventricular 

RV PA CPW LV AO LA VD AP CP VI AO AI 

Pressure (mmHg) 120/0-5 160/0-20 160/90 Presiones (mmHg) 12010-5 160/0-20 160/90 

02 sat. 82% 90% 84% Saturación 02 82% 90% 84% 

LVEF=0.32 Fracc!ón de eyección VI =0,32 
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Table 2 

Case 1: Catheterization data 

(After treatment with captopril) 

RA CPW LV AO LA RV PA 

Pressure (mmHg) 

02 sat. 

L VEF ~ 0.43 

8 80/0-4 70/30 20 

82 % 82 % 72% 89 % 

pressure was gradually lowered to 110/70 mmHg. After 
24 hours the infant was extubated and a right heart cathe- 

terization was performed to study the hemodynamic 

condition and complete the anatomic evaluation prior to 

surgery. Post-captopril treatment LVEF was 0.43. The 

pressures and oxygen saturation values are shown in Table 2. 

Captopril therapy was continued for 5 days during 
which time no clinical signs of congestive heart failure 

were observed and the maximal systolic blood pressure 

measured by cuff manometer was 120/7 5 mmHg. At this 

stage the child underwent surgery. Repair of the còarcta- 

tion by subclavian flap was done and the VSD was left 

untouched. The child was released from hospital 18 days 

later. 

Case 2 

The second infant was a 4.500 gram 2 week old male, 

product of a normal pregnancy and delivery. Perioral 

cyanosis and signs of fatigue were noted during feeding. 
Physical examination demonstrated marked tachypnea 

with a respiratory rate of 80/min. The femoral pulses were 

absent. The brachial pulses were well palpated. There was 
a grade 3/6 systolic murmur at the lower left sternal border. 
Blood pressure was 140/90 mmHg. The chest X-ray showed 

marked arterial and venous congestion. The ECG showed 

signs of right ventricular hypertrophy. 
Left and right heart catheterization and selective left 

ventricular and aortic angiography confirmed the diagnosis 

of severe coarctation of the aorta and a large membranòus 

ventricular septal defect with a big left to right shunt and 

pulmonary hypertension. The pressures and oxygen satura- 

tions are shown in Table 3. 

After catheterization he was hospitalized. Doppler blood 

pressure measuring showed that after crying there were 
long episodes of tachypnea, during which his blood pressure 

ròse to 210/110 mmHg. Despite treatment with digoxin, 

diuretics and hydralazine, there were still sporadic spikes 

of uncontrollable hypertension with the blood pressure 

over 180/100 mmHg during one of these episodes. Frank 

pulmonary edema developed and the child was intUbated 

and ventilated. At this point we started treatment with 

captopril intravenously. After 24 hours the blood pressure 

stabilized at 130/80 mmHg and the child was extubated. 
This therapy continued for 12 days until the infant was 

Tabla 2 

Caso 1: Datos del cateterismo 
(Después del tratamiento con captopril) 

AD VD VI AO AI AP pcp 

18 Presiones (mmHg) 8 

Saturación 02 72 % 

Fracción de eyección = 0,43 

80/0-4 70/30 20 18 

82 % 82 % 89 % 

Después del estudio hemodinámico la cianosis y la insufi- 

ciencia cardíaca congestiva persistieron. La presión arterial 
era de 160/80 mmHg. A pesar de tratamiento adicional con 
fursemida e hidralazina, se desencadenó un edema agudo 
de pulmón. El niño fue intubado y ventilado, iniciándose 

un tratamiento con captopril, 3 mg/kg/día, dividido en tres 

dosis. Diez horas después la presión arterial descendió gra- 

dualmente a 110/70 mmHg. Después de 24 horas del niño 
fue extubado y se realizó un cateterismo derecho para eva- 
luar su condición hemodinámica y completar el estUdio 
anatómico antes de la cirugía. La fracción de eyección ven-, 
tricuiar izquierda postratamiento con captopril fue de 0,43. 
La Tabla 2 describe las presiones y los val ores de saturación 
de oxígeno. 

La terapéutica con captopril continuó durante cinco 
días, en los cuales no se observaron sign os de insuficiencia 

cardíaca congestiva y la presión arterial sistólica máxima 
fue de 120175 mmHg. En este momento se decidió realizar 
la cirugía. Se efectuó reparación de la coartación con un 
colgajo subclavio y no se corrigió la comunicación interven- 

tricular. EI niño fue dado de alta 18 días después. 

Casa 2 

EI segundo ni'iio era un varón de dos semanas de edad 

con un peso de 4,5 kg Y producto de gestación y parto nor- 
males. Presentó cianosis perioral y signos de fatiga durante 
la alimentación. EI examen físico reve!ó taquipnea marca- 
da, con una frecuencia respiratoria de 80/min. Los pulsos 

femorales estaban ausentes: los braquiales, en cambio, se 

palparon bien. Presentaba un soplo sistólico 3/6 del tercio 
inferior del borde esternal izquierdo. La presión arterial era 
de 140/90 mmHg. La radiografía de tórax evidenció mar- 
cada congestión arterial y venosa. EI ECG mostró sign os de 

hipertrofia ventricular derecha. 
El cateterismo cardíaco izqierdo y derecho y la angio- 

grafía selectiva ventricular izquierda y aórtica confirmaron 
el diagnóstico de severa coartación de aorta y comunicación 

interventricular grande en el sector membranoso del septum 

con un importante cortocircuito de izquierda a derecha e 

hipertensión pulmonar. La Tabla 3 describe las presiones y 

saturaciones de 02. 
Después del cateterismo el niño fue hospitalizado. El 

registro de presión arterial por Doppler mostró que luego 
del llanto existían prolongados episodios de taquipnea 
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Table 3 

Case 2: Catheterization data 

RA RV PA AD CPW LV 

Pressure 
(mmHg) 

02 sat. 

10/0-15 95/20 25 140/0-20 140/80 20 7 

63% 79% 86% 75% 86% 

operated upon. 
Repair of the coarctation by subclavian flap was done 

successfully. The ventricular septal defect was left untou- 
ched. The child was released from hospital 23 days later. 

DISCUSSION 
Captopril is a "second generation" angiotensin 
converting enzyme inhibitor,7 used in the treat- 
ment of hypertension 8 and congestive heart 
failure.9 It is not clear if inhibition of the renin- 
angiotensin system is its only mechanism of action, 
or whether other mechanisms such as: increase in 
the levels of the vasodilator compound bradykinin, 
increased production of vasodilator prostaglandins, 

impairment of vasoconstriction mediated by the 
sympathetic nervous system, potentiation of the 
barorret1ex, increased parasympathetic activity or 
inhibition of vasopresin, also playa role.1O-14 

Many investigators, however, found positive 

correlation between the pre~treatment p'lasma 

renin activity and the anti-hypertensive effect of 
cpatopril.l5-17 Captopril, therefore, seems to be 

an optimal drug for patients with a combination 
of high renin hypertension and congestive heart 
failure. 

The combination of congestive heart failure 
and hypertension observed in infants with severe 
coarctation of the aorta represent a difficult 
problem in management. Early studies found no 
significant increase in plasma renin activity in these 
patients.18-20 More recent studies, however, 
reported elevated plasma renin activity in coarcta- 
tion of the aorta documented after fluid and 
sodium restriction.21, 23 

Treatment of both congestive heart failure and 
hypertension is essential in improving the condi- 
tion of infants with coarctation of the aorta 
before corrective surgery. In our two patients, 
conventional regimens of treatment failed to 
achieve improvement, and, as the ductUs was 
closed, prosteglandin was not tried. We achieved 
effectin: control of blood pressure and observed 
improvement in left ventricular ejection fraction 
followed by improvement of the congestive heart 
failure. 

Tabla 3 

Caso 2: Datos del cateterismo 

LA VD AD AP pcp VI AD AI 

Presiones 

(mmHg) 

Sattir. 02 

100/0-15 95/20 25 7 140/0-20 140180 20 

63% 79% 75% 86% 86% 

durante IDs cuales la presión arterial se elevaba hasta 210/ 
110 mmHg. A pesar del tratamiento con digoxina, diuréticos 
e hidralazina se observaron picos esporádicos de hiperten- 
sión incontrolable, con cifras superiores a 180/100 mmHg 
durante uno de esos episodios. EI desarrollo de un franco 
edema pulmonar determinó la intubación y ventilación 

asistida. Comenzamos entonces el tratamiento con capto- 
pril intravenoso. Después de 24 horas la presión arterial se 

estabilizó en 130/80 mmHg y el niño fue extubado. Esta 

terapéutica continuó durante 12 días hasta que pudo reali- 

zarse la cirugía. 

La reparación de la coartación de la aorta mediante un 
colgajo subclavio se efectuó exitosamente. La comunica- 
ción interventricular no fue reparada. El niño fue dado de 

alta 23 días después. 

. DISCUSION 
El captopril es un inhibidor de "segunda genera- 
ción" de la enzima convertidora de la angiotensi- 

na,. utilizado en el tratamiento de la hipertensión 

y de la insuficiencia cardíaca congestiva. Aún no 
ha sido aclarado si la inhibición del sistema renina- 
angiotensina es su único mecanismo de acción 0 si 

existen otros mecanismos capaces de desempeñar 

un rollO-14 tales como: aumento en los niveles 
de bradiquinina, producción aumentada de pros- 
taglandínas vasodilatadoras, alteración de la vaso- 
constricción del reflejo barorreceptor, hiperactivi- 
dad parasimpática 0 inhibición de la vasopresina. 

Numerosos investigadores, no obstante, han halla- 
do correlación entre la actividad de renina plas- 

mática antes del tratamiento y el efecto antihiper- 
tensivo del captopril.15,17 En consecuencia, esta 
droga parece ser óptima para pacientes que combi- 
nan hipertensión con altos niveles de renina e insu- 
ficiencia cardíaca congestiva. 

La combinación de insuficiencia cardíaca conges- 
tiva e hipertensión en niños con coartación aórtica 
severa configura un difícil problema terapéutico. 
Estudios iniciales no mostraron, en estos enfermos, 
un aumento significativo de la actividad renínica 
plasmática.1S, 20 Sin embargo, en estudios más 

recientes se ha registrado una actividad renínica 
plasmática elevada en l~:coartación de la aorta, 
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The experience with captopril in congestive 

heart failure in complex congenital heart diseases 
is limited and not promising. In one series of 
patients with complex congenital heart disease, 
captopril caused severe hypotension. These pa- 
tients, however, were not hypertensive and cases 

of coarctation were not included.24 

Our findings suggest that captopril is an impor- 
tant therapeutic agent in critically-ill infants with 
coarctation of the aorta, congestive heart failure 
and severe hypertension in whom surgery is plan- 
ned. An important advantage of captopril in the 

treatment of congestive heart failure is the pos- 
sibility to start intravenous administration and 
continue oral therapy with the same drug. 
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