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.NTFODUC~:ON 
;..f.)' ,4 :i:.t;* .. ~.t.'-): 

- 1 --

d1latac10n anormal locali:aca dü cuaJqu1~r vaso. Los aneur·1smas 

pueden pr11'·.;ent.:o.r::;e en °-:L1úlqL110r ¿-,r::.C?r1<J o.:i ·11?nc.1 dt?l cueroo. oero --

:son más comunes y de m.=,vor lrnpcwt.o.nc1a cuan(Jo ~e presentc'.\n en la -

ct1ologia o su apa1·1cnc1a m~cro~cóo1ca. De acu01·do a ~Ll loc:al1=~-

le:a &~peci~1ca dol daNo va.sculai·. cuando esto ~ea pos1ble, y que 

es ..:1 responsable de l.:t d1latac16n .. ~neL1t·1smát1ca. Se con51der.a que 

y la nec1·osis quistica media. Claro esta que écta clas1f1caciOn -

es .. 1decu ... .uJa cuando ~e tr.:i'Ca de pac:.1.ente::: .:>.dLtlt.os. 

La clasi-f1cac:iOn di? los ano::>LU-l!;mas de ac•.Jerdo a "=>ll apa.rienc1a rn.:l--

cr·osc:bp1ca intenta ca1·actcr1=arlos de acuerdo a f"o1·ma y el ':a--

Jn.;\Í'10 de L:i. dilatación aneurismat1c:.:i.. En e~ta cl¿-¡sif"ic.:i.c1ón C?n---

:;:ontr~mo ... .-:, los .:.;neLw.1.:::mas ~McLti.:wes. d.1.latac1ones esencialmQnte -

n1ent1? ~-=:·stos aneur 1 sm¿i:; se encut'!ntran pare lal J co..-.p letamc:nc.~ cu---



1r~du.:1l y progt"i?:31v,:. de l.:i. .:.L1Z da.1. va':io. S:.;tos ilncow· 1-;.;m.:;,s tomi:\n --

1.1na forme:¡ en e::p1ra.1. 001· l.:::i CJUe ~Lt lLt:! se enc.uentr·c::, ~n r:ont.1nu1duo 

directa con el lumi?n ·~·.ascul.;ir. El di3met1·0 oe loG .:-r.uc-r1sma::: i!us1-

•-=armes oui;;den v'°'ri.:w asi corno su longitLtd, nucr,os c:uoren l.:\".:> po1-

;:1onc:; ,"'ISC~nacntQ..:. y i.:.r.::\ns,1e1·'3-~\ del arco .:.'.\6t·t1co, .. 11!.:'ntras que 

ott"t:)S pueden e~:tendor'5o ... t lo l ... 1n;,io de gr.Jndc~ ::;ogm..:-nt:o'.:'i de la .:\or

~a ~Ddarhlnal. Lo~. 3nnu1·1~mas d1socant~s ~m Proauc~11 ~uondo la 

y cr··~:<ndo una c:.::,v¡'=l.:\fJ en La ¡-,:,ri..·O del m1:~1no. 

En 1":or·ma meno-:; r·-'?CL1..:ntt: los .;neur·1smas,t-:>n '?'i:·f.lCCl-:<l de vasos meno-

1·•0-~~nosc~. deb¡dc ~ 13 poA¡~rtct·it1~ rodos~ ~~I ~1asu. a defoctcs 

c.:Jngén t to$ t.:i l ('..'<;; cnmo i .;,~ ,T13. l 1:01·m~c: l ones ,3;· te:or l ovcnosas y tamo ién 

los quo la infec:c16n s1gn1~icat1-

¡amente debi!i~~ l3 p~1-ed v3cui~r. 

ro Qotencialment~ d~ can~ecuonc1as gr~vo~. y l1~n e1ao descr1toa en 

.,ort:.""\~ ;,norm:,,1 id:1de= O::e lo~ ::;C?nos dt? '.!,;lsalvL'l o c:·nl:ermr~Clades del 

teJLGG conect1vo. l3nto !a coartación ae la 0crta como la asteno--· 

s1:; 'J~lvul¿¡r· 3Qrt:.c~1 nan ~-1ao t·eport.¿1,dU!:.· como la::> :3not"malidades -

c.:-.rn1.:1c.:,-~ cong6n1t¿1,s mit1s -::omunmenta ¿\Soc.1.éld.::-i'-' con .-.1nc:Ln-1'.:;mas uórti 



to obaervados en cs~os cac1Gnt~s. L~ hiocr·tonsi6n. 1nf~cc:16n 

la pared aórt.1ca 1necros1~ quJ~t1c~ dQ la mad1al JUQq~n un papel -

an lo::i pa.togénec;1::s dc los ani::ur1smas aór·t1cus en ilmbcs pacientes --

ment.c el lt)".' •• En cuanto al sindrome de t1.'l1·-t=an L1n bLu?n numero de ¿\-

normaliaadeG c:a1·d1aca~ han ~1dc r·opo1·t~das, par·t.1cularmente algu--

nac qu~ 1ncluyer1 ~ la ~orca. Diiatoc1~n u ~neur·1sma de la iort.a --

d~1·1a a c1ld~~c1bn d~l Dn1ll~ aórtico / aneurisma del seno de --

'J:;i 1 :;al v.,. t.oaos 11un s 1 ce reoor taoas. 

Al"lf'."ITOM1;~ 

:;::;t~""***'U: 

La .01or-t.!I :;o e::tit::!nde dc!:;de la oa~C? dal corazón <ventriculo i:: 

QLUerdoJ ,:'tl CL1erpo da la cuarta vertebr·a lumbur, en donde se oivi 

blicuamentE h~c1a ~rrib~. ~aGlantc r a la 1~quie1·da. ~n una long1-

tL1d de cinco centimetros. Despll!?S se inclina hacia la tercera ver-

tebr¿\ dot·::;al. formanco el c.t1yuco de la ,3orta. Luego s;e hace verte-

1 .. 1r·go d.:: 1.:t 1.ir1eC1 media. Fo1· ·~1ltuno, . .:1travtc<za el c1afra9me:>. y t:er-

mina ~ n:vel .jo l~ cua1·ta vértebra lumo~r. 



La ~orma da la .3ort~ es ciilnar1ca,~1n cn1ba1·go. en 6U 01·1qon 0::10-

ten tres d1lat.:1c1ones ~n ro::ldc10n con tas tr·es .'álvLtl,;.\s s1gmw1d~a~; 

(senos de V.:::.l:.;.:tlv.:\). L~o;; divisiones d~ l.:-1 aon:a ,~on: C.:lyado oe 13. 

aorta. aorta. torác ic,J. y aorta ilOOomi n.11. 

Las relaciones d!: lo. ¿¡01·tu ':.:tt"i.:\n en •::adu una de :.;L\S - porc1on~s: 

al Cayado ~6r·t1co. En ~u pot·c16n a5ccnoent~ ~~ ca~1 ontQramente -

el per1cat·c10 

y ~stern6n icen ~1 timo ~n el n1h~1. por· de~t·t~. con la aurlcul¿i -

11erecna. a la der~cnd, con el ap.:;:no1cc aLw icul.:u- derecho y con la 

vena CL\va superior, a la i=qu1erda con la arter1~ p1.1lmonar· qu~ l.3 

··ooea. En ~u po1·c10n nor1=ont~l e~ e::tr~per1c~1·c1co. E~ta on t·e1~

c10n ~or aoaJ0. con ~l n~r~io recur1·ente i=quie1·do y con el bran-

qu10 i::qUH..?t"Clo, por ;·.r-i-1b,:::,, ·=on i..:t:= r¿imas c;uo de 61 s'"'len. por 

~elanco. con el n~rv10 ~r~n1co i=qu1et·do. lo~ neumog6str1cos y la 

pleurg. poi· det1·~~. con 1a traquea. al esO~ago, el conducto tor& 

c1co y ;:011 al Cl..t(:t"PQ do !a :crc:c:r,:1 ·1c-rteb~·.:i oorsal. 

~) Porc16n tor~cica. Se oxc1enden desde l~ :~. vertebril dors~l al 

or11-;u:;10 d1at=t·aqm~t1co.· t::n ~u mitad =:-upet·1ot· e~ta s1tt.1,;1da e:, la i:=-

Esta ~n t·elac16n ~or detra~, con las 

~03t1lla3 y el gran ~1mp~t1co. por delante:. con el pedlculo del -

dt:H"ect;c.'I, r:on los cu::1 P0'3 l..:!t·teorales. :::n :5U 1n1t=1d in-f~r1or 0:icupa -

l~ linea ~cai~. ~st! en rol~c1ón pc1· ae!~n~G. ccn el ~~ófago 

poi· detr·ás con la ~olu1nna vertebral. al conducto toréc1co y la ve-
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na t,c:igo~ mayor hasta f:l c1·L1co del dlil-fragrna. 

e} F'on::i6n abdominal. E~tn en n::!L1ción por oetr~<:;~ con l~ colL1m-

lumb.::w, por delante, con ~l pAncn~as, t?l duodeno '(el mesente-

r10, a la i::.quierda, con el mesontc•terio y a la cerecha con la ve-

En '..lLI tt·,:;,·1ecto la aorta da gran número de ram,;.~ que nacen de sus -
5,6 

tres porciones. 

HlSTOLOGIA 
~*·1:***"*~l'. 

Hay tres t1poc principales de ¿¡rter1as. f"lunque todas llevan S<lngre 

estructura se halla par·ticu-

larmente ~daptada a e~ectuai· la función corr~$pOnd1ente. Estas -

~on las s1gu1ent(:'s: l) at·ter1a~ elAsticas~ 2) '31·torias mLtscularet! 

y 3) ..;;.rter1olas. Estos tipos dQ arterias no ec;;.t.3.n seplu-udos en --

forma neta, pues el tipo l se va fundu:mdo con Gl tipo ~. y este -

con el c1po J• L~s par~des da la~ art:e1·1~s 5~ desct·iben como ---

.formadas de .:; capas o t:t'.ln2ca!;;, que nunc<l son netamente del imitad.:.s 

y :3on la.s :;1gu1ente~: 1) la c:\pa intima (la mér; int:erna). 2> la --

media, y.:::> la adventicia !la más 0aterna>. En 1.3 aort:a. por tra.--

t.r1r"se de una cu·ter1a ela"-··tic.:;, la intima e~ mucllo mas grue~a qLH? -

las mu~culare~ lleganao er1 el adulto a ocupar una quinta parte del 

'Jl"Osor total. 

En un cor·te tenido con ilf:rnatox i 11 na - eor.1 n.:1 puede comprobar=:;o que 

la intima c:onttcnc> menos 0lb.~t1n<3 qLlt:> Ja me?d1e.. 
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El componente .:?lt<.s"t1co de est.:.~ par-te c11::.> l.:i. intima ent.re el endoi;e 

lio y la lamin<3 elástico:\ inti:rnc:.1 oe hal 11:1 en t=o1·mil df".' t=ibras y lá

minas tnc:ompletas inclL1id.:\'.5 junto con cblulas en una sus"tanc1a in

ten:elular .;:\mor-f.:1-. ~demas de un¿¡ pcquclin c~ntidad de coll\gena. 

otro componente normal de> lL• tnt1ma. T¿\mb1én :..e de5ct·iben otros 

tipos de cClulas en la inLim,;1 como fibrr:JbL->.!:>tos y macrófagos. 

L..1. mcid1~ tJe L.'\ dort.:1 cano::;t1tuy12 1-:i. m,:iyot· p:n·te lle ~u p.:i..rca '/ est.!!. 

tas concc-nt.r1camente. s1milc:H·e~ a las de la E?l.3.stic.:\ intarnu de la 

intima. Hc3y 1.ma!: •lo on el 1·ec 1én nac 1 do ·.1 riast.:. 70 en e 1 adu 1 to. 

Las l.!\m1nas vuelven mas gruesas al ~lc~n~arse la v1oa adulta de 

l3 in~anc1a. Las c~lul~a mu$cular·e5 lisas producen 

la elast1na o~ l.:i. l.).m1na y de 141.5 -fib1-~s ell1stic,:\S y colllgenas del 

gadas los 1ntersl1c10~ ent1·c las l~n11n~5. la car1t1dad cons1de--

1·able de ~L\Ost.:i.nc1a inter·celLtlar r..1mor·fa qLte tambien existe ·:ntre -

l.tl.m1nas ·1cc1nas .-:n l .. ,s; cu .. 1les e!ó::itt\n sumen;poaD las célLtld.':5 de la -

capa 1ned1a. La sub$tanc1d 1ntercolular· aqui suele ~er- mbs ba~ófila 

que lr:i. ~L1bo;;t.:1nc1.:;. -i:une1amental dal tejido conec:t1vo ordin:.u-io lo -

cual sug l ere una mayor pr opor·c: ion de ['T'IUC~po l t <;;.:ic.'\r ido -.;u lf=atado. 

La advent 1c i a es del iJü.dú. .::on~t.:i. cVi• te) 1 do o::onoct i vo cnspl.lOSto 

rreguli'.'rmr-mti::, ccrntent<?ndo -t=1~Jt"a5 colbgro>nas ol.3.o;;t1cas. Tarnb1en 

contiene pequohos vasos sanguincoe que :o c:t1une1en hacia lao oa1·

tes c:::te1-n.:ls d~ la m1~d1.01, denominados va5u vasot"Llm. Esto'~ vaso'.:5 -
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el.t.s"t:1C.:lS como la c:iort.:i. puodt? servir. como v!l111a para evitu1· 1¿\ 
·1. 

e::oan~10n excesiva de la ~H""tcria. 

E:TIULOGIA 
:f:t.:lt******'* 
Al.in ::lnte l~1 aparic.:16n de tr.:"1ti:1mi0m:.o quirúrgico c-fectivo. los a 

neLu-tsmas -"'6rt1cos ::.1guen siendo una causa lmporc.ante de.morbili--

dao y •nortalidad. ~n Ingl.:.tt:er·r~ y Gales ~e ob~ervo un aumento en -

es:;tu\Jio pur.::r. cncor.tr,:ir s1 ~~{l:=tia un vr::?t"dudc..•ro Jncremento en lü. 

~;:.oicto y mejor·es t.écn1c.;i.:= qu1n.:n-g1cas. En est.e cstuo10 se encont.rO 

qL10 d~ 195) ~ 198 11 c::1st16 un incremento d12- ha~:::.ta =c:1 y 11 veces en 

la mortalidad y 
8 

principalmente debido F. . .:in~!..'t"lsma:; elbdominales. 

T3n1bien estudioG 1·eal1=ados en los estados Unidos de América 

por·t.:tn un irn::·ement:tJ oe 700:'. de 1951 ,, 1981) comun:.d.;id :!:.?! -

13str.1do norteamer1c6no d<? f'll •-:nc'.2uta. Se c.onc::.1der"6, ,,.'\) igual qUQ i::l 

-::?St.L1a10 t·oali::ado on !·]1.:\tt~rra.que este incr-~monto er·a !;;ec•Jr1dario 

3 una mejoria en ld5 :écn1c~~ diagnósticas. ya que el ~umcnto m6s 
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i.:1ones trad1c1onalmente asociada:; con artcroe:~clorosis y c.l~ las 

cuales -:.u morb1l1dar..1 y mortalidad han diGm1nuido dur·anto Ql mismo 

periodo da tiempo. 

Se encentro también un pradomin10 de>l <;;;e::o maGculino poi· un -f.¡\c--

ter do ::: a 1 ;;. 8 a 1 espec1alinento en el ca:;;o de los .:i.neL1r1sma$ --

c:16rt1cos •:\Odom1na1e5, 

Tradtcion.:\lment.e :;e conGtdt.:rC que los -~.neurism.::1s y ~n e!:lo;::c1C\l --

pre$enc1~ de ~~01·oescler·oG1G. Por lo tilnto. se c~tud1aron los Fac-

tores asoc1ados a esta ent1Llad en especial hipertans10n y taca--

qu1~mo y aunque a~tadict1camante ~e cc1·rel~c1cnaron estos do~ 

,;acton~J con .otneur1~mas .:;.:u-t:1co-:.; •• 11uc:no~ de lo~ p'"'ct<::!ntei;;; 110 te-

nian ninguno de c~to-::; factort?s. Tal ve;: estos dos t=actores debe--

rit.n ser cons1de>r-.:\dos como procur-::;ores dn aneurismas cuando c;::.e --

encu~nt1·.:in ¿,LJnac:io~ con una :;;uct;Jpt1b1l1c~d genót1c.:, o btaquim1ca. 

Lo=: r~portc::; d;:o :3.nC>ur1smc:t~ an c:in1malc...:~ Q}:pe>r1montales ,:iliment.:idos 

con :.J1ctaG c.1tcr-og8rucas t.on raros. ·=.1n emb::i.rgo el concr::pt.o que --

lo~ camb1os ,:,te:woesclerOt1cos en la::; 1:ormas comunt::!s de en+=ermedad 

ane>ut- I. smat i c.:1 pueden ser secund;;,r- 1 c:is en lugar de pr ima1· 1 a~ hi.l. ~ido ., 
con~1cer..3da ha~t.:i h<lce poco t1;m1Jo. 



En 1981) dos trab."IJos cucst:1onaron el c:onc:epto tr·.::idicional que i.a 

en~ermcd~d ~neu1·1smátic~ y la artcroesclcros1s eran proc:e~os de en 

-Fermedad indistinguibles. F'rimer·o Busutti 1 y colaboradores obser-

varen que l.3 .:<c:t:ivi.:id de la r:ol.:-.gcno5a es detectable c:in t~Jldo --

de aortas aneur·1smat.ic:as pero no en aouel le:;=:; a-fectadas por atero--

ese: leros1s. Subsec:uentcmente T1 l son y Dang demostraron que los -

sug1r1cnao una p1·eoispos1c:16n s1st:~mat1ca al aeDarrollo de an2u
lO 

En 19131 Tilson }' O.omg sef'laluron que la .. 1par1c.tón de familia con -

importante el~mento genético podria Jugar un papel esencial. 

Se ha report-3dO que hc'.\st~ en Lln 18% de los casos, los pacientes 

tenian un ~am1l1.:\r Qn p1·1mcr grado con un aneurisma. No ~e 1den-

ti~ic:O un patron ~n1co de transmitanc:ia. pero varios pedigri~ 

sugi~ieran un patrón lig~do al X, m1~ntr·.1s que otros sug11·1eron -

herencia autos6m1ca o mLtlt1factor1al. Ectud1as también t·eali=ados 

con g1·upo control •jemostr-aron Lln incremento hasta de 6 vec:c:s en lü 

posibilidad de p1·esentar un aneurisma teniendo un ~am1li~1· en pr1-

mar grado que lo pr·e~ent~ra en c:omparac16n con el grupo control. 

Una muy alt3 1nc:1cienc1t:\ hasta del 6~:-~ h.:1 ~ido rior.:umt?nt..:loa en -fum1-

l 1as en que l.3 madr·=- prcsentab.:i Ltn .;-;neur1sm.o\ a01·t1c:o abdominal. 

F'or lo tanto p.:in:.!:::- qLte la in-flL1·.11nc1a genética c:-s impor-.:ante e-n 
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el desarrollo de -:i.neLwls:nils "'6rticos abdom1nuler. .• en al menos un 
9 

SLtbgrupo de pu.cient~s, 31110 todos. 

Sumner y colaboradores .,::ueron loe. pr1me1·os en document,:u- difE.>ren-

c:ias sign1fica-r.1vas en l.:i. matr1:: proteica de la5 aortas aneurisma-

t1cas. En estudios de autopsi.::1. encontrc:u·on que le_; c:olagcna y 

la!>tina de las paredes aórticas pac:1ont.e!~ "11l8Ll!"tsl'lático~ ~r-.:i -

mehor que on las .:\ot"t:Z\s 11ot·m'-1l12s o .:i.1"'t.Oro~'.3cl<.:r6t1cas. 

ru.mb1én '.30 ha doct.•montaao altLl1·ac:1011e5 en ~O';j r11vel~s de ~lemont;os 

t.ra=a como lo son ~~l i:otH"E' y ::1nc: e::1st1~ndo i1u:::;c. ... 1 ::;l momento in--

.,:ormac10n contr,:\d1c:tor·ia por lo que l:!l papel que 1uegan on el de-

~arrollo de aneur1~m~s oórt1cos e~ poco cl~1·0. 

Los aneurismas ~61·t1co~ nan ~iao estuc12dc~ une\ cn-fet·medac.J 

del tej1ao conecr.n1 0 2foct.ando la col~ge>na. ;~unqL1e se llC?gó a la 

ao~c1·1oc10n de un nueva .:lm1nwClc:ido en l:>. p1el humana qLtG se encon-

tr.:ibci. elevado on 103 pac1E:nte:; con aneLir1smas. no :;e encentro ev1-

lagQna. En algLinos p<:\c1ente=. se enc:ont1·ó una dism1nuci6n en la -

r11:;tor1a -familiar de l .. , enf-ermedad. 

11uct1o de ta invest.igac16n reci-:?nte acQrca de cineuri~mas ha trata-

do !Je de-finit" el µ.:10•.::l qLte lr::. p1·ote?ol1si.s juega en el desarrollo-

de •:?!:;t<.\S lesiones. Uno c:e los tial la::QOS más -frecuentes en las 

dr~as ~neur1smAt1cas 
11 

Ltna mu1·c.:ida dismim.tc:ión ·3n el contenido -
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CL1brin ·¡ c.ol.:\boradores 3L1g1oren t?n ::;u tt·'!'b.:uo en mod~1os expeu-1--

mentales de: ,_1ort.=;s que el det=.:!c::to i.lec:ánico in1c1dl es c::bido a 

i=a!la ce la ela3tina y no de la colagena. Los uneLw1=:;mas han sido 

pt·oduc1do~ por medio d2 daNo e:cper1ment3l a la l~m1na el~s~1ca 

c:n .:E:rdos. Como y .. , t=ue menc1on.;:1do pt·eviamente los aneL1r1su1.ois tam-

bh:!n son comunes en pacientes con los sindromeo;:; de r·1ar-fan y Ehler-

Danlo~ ~nf~rmedades conocidas por ol de~Qcto en la elastina. Aneu-

del 1ne~abol1~mo de l~ ela~~1na. En contraste~ la d1latación QLlC' 

re'3Lll ta de 1 a -fa 11 a de 1 a a 1 ._;5 ti na. 1 os e>:pet· lmt:Jntos de degrada-

i::10n an:1mJi.tic.:t demo$traron que la ruptura de los aneLirismas im-

p l 1 ca una soorecarga o .fa 11 a do l ¿i. ce 1 ~ge:na. un pruceso qLte es c::11-

oferente de l._, 1-=ormaci6n de los aneurismas. La alterac10n en la e-

la~t1na modifica la carga mec~nica hacia la c:ol~gena y la ruptura 

de un va~o cilatado claramente rafleJa la falla Ce la col~gcna. 

Esto es =onsi$tente con t:l hecr,o de: que cl inic.o:.mente los aneLtr1s-

mas se detcc:t¿¡n antes de 1=1ue c::ist.:t ruptw1·d, pero nunca se:: ocset·va 

la 1·L1PtLH"Ll. d~ vasos no anetwi-sm~t1cos. 

La med1c:10n del contenido de tejido conectivo en aneurismas en hu-

manas demQ:;tt·cu-on dism1nut:16n Gn la cantiaad de e:lastina 1' c:olaye-
12 

n.:i. 

Las propiedades mec~n1c:as .:Jel músculo liso vasctilar juegan un pa-

pel poco importante en la n.1ptura de lo-.5 aneurii::.mas '/a que la r1--

g1t1~= dc!l mC.1-=:.c:ulo no es mayar que la de la elast1rh1 y el mLisctllo -
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ocupa !:lelo una pequena pr·oporc.;ión del volu1nen d~ ta pa1-ed --d-tc:n·1,:d 

en especial de l<.'s grandes .01rb:r1as. las Cl.!t.=\!Qs m.f\s; comunrncnt~ 
13 

tienden a Formar .:\neurismas. 

Se ha repo1·tado un incremento del doble al tr·iple en J~ =ct1v1dac 

elastolit1ca en teJ1do aórtico aneu1·15mát:co. asta ac:t1v1aad Fue -

inhibida ut1li=ando tJrl ~lcrut·o da fanilmet1lsulFonilo lo cual im--

plicaba oue l.:i .... -..cti~·1d¿1cJ er·.;, 1.J ch::: L1n.:.i. ;;ew1na. CC\mp.:\ y colabor·ado-

sas en tejidos ~neur1sm~t1cos tdent1~ic:~ndo las caractc1·iot1c~~ de 

~sta como una metaloela'.5t:asa. Est.:\ protci1na no mL1estra unu t·eacti-

viciad cru:ada con la elasta~a leucoc1tat·1a y se Ma de1nostrado tam-

bién que no es 1.tna proteasa de <:;erina. Cs po<:"'.ible que la destrL1c--

c:ión de la elast1na observada i:n los aneLlt"lSm.Js sea el resLdtado 
14, 15 

da la ac~lvid~d de esta en:ima. 

E:n ;:_ipro~: 1 maa.:unente 1 (l por e ier.to ..:ic 1 os p.Jc lentes con aneu1-1 ~mas, 

;e ha documentaao un -fenotipo ale-lo CMZ) pe:- def=iciencia de .:::d-ra-

J-antitrips1na. lo cual podri~ perm1tit· un.:1 exce5iva elastolisis -

secund.:lr 1a de ,:tct1v1dad efect1vc'.\ de al-

fa-l-ant1tt·1p~111.::1. Otr·a po::;1bilidad t?n la p~togenesis de los .:\neu-

rism.:is es qLte <.:J. deFec-co ¡-esid.=-1 i::in Ltnil. de-f1ciencia an la 1nh1b1-

c16n de la prwteoli~1s. IJna inalncula qL1e os candid°"'t,J, l.:1 do-fi-

dor tisulat· de mc:italoprot~.:i.sas. E:stu inolf!>cul.J r-dr.<¡rnentc cstnble es 

un conocido inn1b1cot· dm colagenas3, gelatinas~ y protaogl1canasa. 
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A di-t=erencia de los ganes estructurales par·;\ colagena y .:>tn1s pro-

teinas da estructura .. los cuü1c~ ~on autosóm1cos~ el gen pat·a el -

inhibidor tisular de metaloprotea~as s~ locali=a en el cromosona -

X. lo que explic:ari¿\ el predominio de pacicntt!~ masculino$ en la -
9 

enfermedad. 

ANEURIS~1AS Y COARTACION AOHTICf\ 

************************~******* 

Entro 10'3 pac ienteo;.; con coa1·tac i6n de la "'"'ort.a, una comp l icacion 

puade desarrollarse o hacar!:=e manifiesta en la Forma da un aneL1--

risma .:\Óri:1co. Aunque esta posibilidad exi~te en nit'1os. tales 

le~iones -::;on por lo general observadas hasta la adolescencia o en 

el paciente adulto. Incluido dentro de tale:.; aneLirismas se encucrn-

ti-a al ca50 del falso aneurisma que resultu de la fL1ga a nivel de 

la .:rnastamosi~ real i=ada como parte de la corrección quirürgic:.;t 

de la les1on primaria. Por lo reg1.1la1· estos aneLu·ismas se derivan 

. ya ;:;co. como r:onsecuencia do la hipertensiOn QL1e 1·esulta y es c:a-

r-acter\:;tica de lü coartaciOn acompal'1andose i::on grados vartc::1.ble~ -

de necrosis qulstica de la media~ o bien. de complicaciones de la 

.1.nfeccibn. Ademas tambien debe recordc:wse la pr·esencia de aneur·is-

mas de la aort.:i. que puede complic.:i.r a la 8Steno:;,1s :aOrtic.a ya ~~3. 

en una válvula bicuspide o tr1valva. 

L~ .tr,fccción puede ocun·it· ;::n uno o -:los ~1tio~. una valvLd.:>. b1--

cuspide o a nivel de la .:"lorta descendente en el sitio que recibe -

~l impact:o de la con·i;:nté? de :;c:i.ngn? que pasa ,., tr·avés del estre-
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Como ya se menciono la büse m~:::; comó.n para un aneu1·1~ma es la --

hipertens16n y la necrosis qu1stica de la media y como complica 

cibn laceraciOn espontanea de la intimo!\ de la aorta y c:rn dife--

rente grado de la media.Posterior a la lacerac10n en la. .fonna pro-

gres1va ocurre disecc10n dentro de la media de la aot"t..:\ produ--
16, 17 

ciendo el cl~sico aneurisma disecante de la aorta. 

En 701.. de los pacientes la l3ccraciOn que marca el inic10 de la 

disecci:~m se locül i::a en i.:i aorta ascenden'l:e. en lO'l. pueoe encon-

trarse en el arco aOrtico, en la aorta descendente en cerca del --

20i~ y 1·ara ve:: en la aorta abdominal <Z'l.>. 

La locali::aciOn del canul disecante es ~n la mitad eKterna de la -

media aOrtica. Por lo tanto la pared ernte1·na CJel Falso canal es 

muy delgada, por lo general con un grosor un cuarto dci la pared -

de la media original. Esta dism1nuciOn en el grosor de la pared 

ex't.erna del falso canal es la caracte1·ist1ca anatómica que e~:pli-

ca1·!a la alta .frecuencia de ruptura y la extrav~.saciOn de sangre 

-fuera de la aorta lo cuAl e~ IT'l.!\!i .frecuente que la n1ptura de la -

pared interna del falso canal. Cuando el sitio de la d1secciOn -

se inicia en la porción c:scendente. la ruptura poi· lo general -

abarca la pa1·ed lateral derecha aewtica. Dado que las arterias -

del cayado aOrtico nacen de esta porción, extensión de la disec--

ciOn hacia !as a1·terias ínominada.s, carótida izquu..>r·cta comU.n y -

subclavia izquierda suele observarse con frecuencia. 

El poroue 012 que la disecciOn aórtica una vez que inicia, se de-
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lu;:: de lil aort.:t PLIOdt:i ser deb1do a la "fonnac1ón de? placas de -

ateroesclerosis las que tntert·umpQn la disección long1tud1nal al 

e>:1st:ir at1-o·t=ia o cic:~tr1;:::.::ic:i6n. Un s1tl'v comün de -formación e:~-

18-19 
tensa de plr,cas de ¿,teroesclerosis es el cayado dórtic:o. 

El si ndrome de Mar-Fan y SLl5 var· iodades os una de las causas de 

disección aórtica. Las m<:1n1-fcstac1onc·~ r::lrd1ova~cul,:we!3 ocurren 

en '.3(1% al 60% de~ esto!:i pac1entC'5, La~ loo;:;1oni::i;; vc1scularcs incluyen 

n:::ogurgitac:16n mitral, .:\órlica y tric:Lt!$pldoa. dilatación de la n:i!:: 
~ü-.:1 

de la aorta y disecc16n aórtica pro:'.1mal. 

con h1perten-:;10n ~10::.témica es la que ocurn? en lo5 pücientos con 

v~lvtila aórtica bic:uEp1de c:onq6n1ta con o sin la e:stenos1s v.otlvu-

lar- aórtica .:-lsocii'ldL\. En ca~o de qL1c la d1secc16n no se produ:ca, 

solo una ::on.:i. deb1l1tadci. -.:.e preúent.J .:n et s1t10 de lu laceruciOn 

por lo qLte puede present.:i.rse un .:ineL1r i sma -.:.3cul ar. 

En este ca5o tambiéin =:e puede cons1der-ar que la turbulencia que -

normalmente se produce en la dilatac10n postestenOti~~ s~cundaria 

h1pertens10n ar-tcrJL'll. No acle es la irQcu0nc1L1 de válvula aórtica 

bicu01;p1de mL1cho mayor quQ la esperada en pacientes con disecciOn -

uOrtic.:i s1no que> la frecL1encia de disccciOn aOrt¡ca es mucho ma
~2-~3 

yor :m lo~ pc:::i.c1cntes c:on ·1ó.1'tL1L:.-i. atu-tica b1cL1sp1de. 

L~ coa1-tac10n a01·t1ca se asocia tambión con la di~ecc10n aOrt1-

·;! t-_r,1vé~ de un doble m1?c~n1smo: 
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:> Al cau~ar· h1per~en~1on y .2) por ~u comú~ ~soc1~c1ón con vál--

L.os traumat1o;:;mos c,'lmb1én unu c:au<::.a de d1~~c:c:16n .:.ortH.::'3. aun-

que t·a1·0~. al traumatismo os no pcnctr.:\ntw y la l~cerac1on ocur1·e 
1a 

en el cayado 03.ót·tíco. 

En anee n:?c:tentes dii:::ecc:1one'-' t16rtlc:i,.; tr-:•Um<lt1c~5 111duc1d..:,s se 

han reconoc1do. Est.:ts '30n d.:? 2 tipos: L p1·ouLtc1da~ p1~r C\".\tcter1--

;:ac:16n y~~ poi· ?r1cis1ón de la aart21. L.:; pr1mF.'1·a na sida el n;osui 

t~r1or ~ t"Odli=arse una ~ng1opJ~~tia ~si como co~terior a la repa-

r·aci6n au1t·01·g1ca do ccar~actOn con material ~1nt6tico (para la -
24-:6 

1.'JNEURISM1l'3 11ICOTI1 :JS 

'**~'*****'·~-·~*'f* 

L05 .:"1neLU-1sm.Js m1c0':1co-::::, que l"opn?~enta cl!!rca de .2.5~ do loz 

~arto 3 in~ecc:10n. bacteremia~ y no esta a~oc1ado con un proceso -

:nflematot·10 2ntrav~~cul3r ni a una 2nflamac16n per1vaucular de --



anour1=m~$ aOrt1cos os tmpor~~nte ya que apcracen en un grupo ota-

reo de i:_>.;-,c1entos Jovenes 'I ttr:nr:len a p1·c-sE;ntcH"o;:¡Q con 1·<.1.p100 1n-

E~te ~é1·m1no ~e util1:0 01·1g1nalmente por· ~illtan o~ler y h3SCa 

momento 1mplica !J tnva~1Qn bacti::ri'"1na de la media de Ltna pared -

cul~c10n o cor cont~nto d11·0c~o ~01· •Jn proceoo in1=1am~torio pe1·i-

vascul6t· o endocArdica. El .n1c1·oor·gan1smo mA~ ccmunmcntm encontt·~-

do ~<5 <=.J. 3-='>t.reptoccr:o, El i:J5c.:ti-1 loc.<::<co. rn.:;wnocoi:o y s;:,lmonr.?l¿, 

to1·~c1ccl e~ el sitio más común en qeneral pa1·cl la p1·escnt~c10n de 

los .,1neur1smas m1cO'tic:os en todas la5 cdaccs Goguid.:l pot· lu .:.or-ta 

o..:¡ue la pared de la aorta es rmstru1da ul aloJar·'3e los 01·gan1smos 
'::.'7-3(1 

ya sea on la intim.:i o dentro de la vasC\ var;orum. 

¡:·fiESEf\ITAC!ON CLif-llC(l 

*****~*~************~ 

Las man1F~stac1one:s c!inicc:tr=. quC! puedon prcsi=ntarse ün un paciente 

port.:i.dor de un .:ineLlf"l':jffia aórtico ~on muy var-1~düs sin ambi;lrgo por 

lo r~gul~r zl pac1er1to se ~ncucntra asintom~tico. Dcc0n tom~rs~ 

Qn cuenta lo:; antecc:?dcntes UC?l p.:ic1ente como coartac16n aórt:1c~~ 

pre~Qntar 1jolor tor.!\cico ret:roest:.ernal. abc:tom1n.::1! o lumbos.:icro de-
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pendiQndo de la loc:aJL::aciOn del aneuri!:im.:1. :.lndromc febril :i.gudo .• 

estridor, d1s~aq1a. d~tos de di~icultad o 1nnu~ic1~nc1a re!:ip1r·~t.o-

ria, hematemesis ~· emoolia ~Qpt1c:a. Otros -:;intoma::; mcnou comunei:; 

son sincope <rel.:.u:1onado con la ruptura dontr-o del peru:ard10 y 

por ende c:au~ando tamponadt'.?), per·dida del pL1lo;:;o con o ~in dolor de 

t.ipo isqL1émico, En otros hay antccedcnt,::.'s de un ti·aL1mat.1s1110 d1---

recto. 

ciOn aórtica :;-.on cJ.LLSE'MCl.:\ de los PLtl:.os. :n5Ut-it:lC'MCl.:1. ,;:iórt1c:.J --

(con la p1-e$Qnc1~ ~oJ ~oplo co1·re~pondienta1,tr·3nstcrnos nct11·01b--

gic:os, en ca'so de e::Lstir lesión a n1v~l del cayado aó1·t1co con lo 

que se altera el riego sangu1neo cerebral. Finalmente en ca~o de 

1·uptur~ puede bobr·Qven11· el c:ol~pso vascular 1nmedi~to. En el A--

neur19ma m1c6t1co ol Cu~dro Clln1co Q~ cemeJante al de 2ndocard1--

t1s. Es claro que? C?l meJor d1agn6stico e~ el que se r·cal1::a pre--

vio a l~ aparición de ~intomatologia tomando en cuenta los ~acto--

res pred1sponentE!r:; (colagenopati.J,S:~ genó-tico, válvula ¿-iórtic:a bi-

c:Ltspi de. ilntecedente de aortop L1st ia parche de dacrOn> que? 

pued~n hacer· ae un 1ndividuo un~ pcr~ona susceptible a presentar 
31-35 

esta entidad. 

D 1 AGl\JOS"f I ca 
:,l(:f,::tJ*l**·'** 
Yi?i que la mort¿i,l1d·:td rj·:? C?~te p.:tdC?cim1ento :1a dism1nL11do con el ---

tratamiento qu1rürg1c:o, la esperan:=<?. de v1oa in1:01·mada e~ dC'l i'O'Y.. 
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Un alto indicQ de -::;o$ooch.:-, ·1 un diagnóstico temor~no zon claves -

pC'lr·a l,:;. <::;,Ltp~rv1venc:1c.;. ·¡¿¡, aue lo~ 3LlC8~05 L¡Lto 1 .. ás inFluenc:1a tie-

nen son los 1·esult~aon. puoa ocur1·en tomp1anamente ~n el cu1·so de 

lil C1nf"e1·medad. 

En el caso de aneur1s1nas aórticos to1·ácicos la rad1ogra-fla p11~ta-

ro~nter1or de tóra:~ PLIQde 1·~vol31· ~1gnos c~racterist1cos tales c:o

mo; !Jensanc:hc3m11?nto de L:1 aorta c:on obl1tentc:iOn del borde del ca

yaoo a.Ort1co.2J c:alcificac16n de la intima y 3) h~matoma pleu1·al -

o mooiaDt1nal. Sin ~mb~1-go lo3 h3lla=qos t·~ctiol6g1cos son inespe-

cificos. 

Las calci-fic:ac1ones en el cayado aOrtico ocurr<:n más frccuentemen

tt? on ~1 Lado 1;:quior·do ciE:l mismo. 

Se hi\ propuesto el <::.1gno del c,:,scarón r·oto. este signo PLtede ser· 

F.)cilmen-te dete?c:taao en una radiogr.o1i=la de tóra:: y puede or1enta.1· 

a la presonc:ia da un <..lneLu-isma del cayado aórtico. 

La tomogra·fl a a:; i rJ 1 computada de tora:~ puede tamb i en ser de ut i 1 i

d.JcJ para c:l diagnó5t1co de? lv:=. aneurisma~ aórticos. L.:i. aort.J sa 

obset·va en i=ormu adecuuda-. Se di-Foranc:1a de otras ostruc:tLwa::; me

di.:ist.1nales por una delgud°" banda de gras.::1 y puede en ocasiones -

ob5ervarse un anillo ce c~lc:10, aunque eato anca.cientes adultos. 

Si Q:d~te algLma duda .:>.c.::=rc3 d<:.! la 1dE?nt1fic:ac:16n Ce:- la aorta. el 

~ontr35t~ lntrav~no~o. una 1n~us10n import~nte, opac1~1caré el lu-

1nen del v.:isD. Con L'Sta téc.ílt:::a at:tn L:i Dt""e5anc:1.:i de i:1·ombos 1.ntr2'

muralf::!s pLh.:den idr;rn:i t=i.•.::::11""~~. 



Los nuevos métodos no inv.-:,sivoc:;; como lo ~en la ccocc.11-d1ogr4fla 

tanto modo M y bidimension"'l en las in.cano5 dE 1.ln<l pe1"':;,on'4 e:<peri---

mentada puede ser dE:' gran ¿¡,yuda pü1·.;1 lü determ1naciOn de .111eu1·1s-

mas aOrticos. asl como la re$onanc1a mügnot1c:a, 

Finalmente el método de elec:c10n sigue ~ii:ndo la anCJiogr-afla, altn 

en pacientes graves. Lo~ signos .:lng1ogr.3.-f1cos d1n~cto~ pueden sor 

el aleteo de la \nt1ma v una doble lu:: y los ind1rect.os compres10n 

de la lu: ~erdadera, cnuros~miento do la pa1·ed 3Qrtica C+1cm.), --

imagen ''ulc:oriforme'' del material da contraste, posic1bn anormal 

del cateter, insu~ic:ienc1a aórtica i anormalidad de las ramas. El 

LISO de lc'a ungiogruf\a poi· su~t.racción digital ha ve:in1do a dismi-
36-38 

nuir la niacesidad do r:;:>ali;:,:..r canul.:1.c16n retn!1gt·ada. 

TRATA~l!ENTD 

**********'*' 
El trat.:>.miento de los aneur1smas aórticos por el tipo de les16n , 

amerita un manejo quit·Orgico. Aún cuando los aneurismas continuan 

siendo un 1·eto para el cirL1Jano. sin embargo el tratamiento ha ---

cambiado del en.fasis inicial que s:e daba a la e>:c:isión de la le--

siOn,a la 1·est.:<Lwac:iOn de la continu1dad c1rc:ulator1<) utili=ando -

material sintético como el Dacrón. 

L .. > intr-oduct:iOn de nu':'?vos método:; hn disminuido la mortalidad al -

momento dz-1 .:icto quirúrgico 1~12por-tündose ;:drede>dor del 127. in-

clL1y2ndo hasta un ::!:b'l. de los c.:.i.sos. tngn:?~ados como L1t·genc1 .. \s y en 

70'l. de los casos incluyendo aneuri=:111as del cayado a6rt1co. 



::1 

Un punto clave es el uso gener .. 1li::ado d~ la sorprendentemente 

gura técnica de la htpotcrm1~ p1·ofundu y la card1ople1ia. La baja 

inc:idemcia actual de c:ompl1c:ac1ones c:e1·obt",:\les 11.:Jbla a -favor de 

estas técnicas. La h1poterm1a provt?e la protC:!cci6n necesaria de 

los Organos requeridu pa1·a .:;il n~camb10 dE!'l an:o aórtico, permite -

meJor31· el trat~m1ento de la d1~occ1bn aórtica. La c~r·diop18Jia -

e-vita t?l uso ce p1n::as sobre segmentos aórticos dal"lados o que pr·e-

sentaban d1sec:c16n por lo que:.> min1mi:a el 1·iesgo de emboli:a-

c:16n o el potencial daho fatal del ~so ~o p1n::as. 

El uso de la auto tr.:i.ns<fu::;1ón permite ol 1·eempla;:o 1·tip1do de .:;,._~n

gre durante el tratam1onto de pac ientcs con enfermedad e:{tensa, y 

el uso de elt?mento!::. Formes rJe l.:1 sangre ha r.:~si el .iminado loe 

riesgos de cociql• 1 op -, t l ü!'; ,:.soc l ad.~;s con ti 0mpos l.J t-01 ongados de 1 u~o 

de la bomb~ e::tr·acorporca y tr·4n~fu~1onws masiva~. El u20 de par--

che~ impr·egnados con col.!-.gena c:.lbtim1na humana pasado por auto-

clave ha control_1do el sangra.do .. -; t:r-avés del par-che y eliminado -

la n~ce~idad dc técn1cas dQ lnclus16n v sus complicuc1ones asocia

d~s i ne luyendo l.:t -Fo1·m.:1ción de ~neur i::.mas raiso::;~ distar ción del 

ori~icio de la ~rt~,·ia cor·on~1·ia y obstrucc10n aórtica. 

La aorta raFia ut1li=ada desdQ un inicio tiene una alta incidencia 

de problemas recurrentes incluyendo dilatación. disección e insu

~1cienc1a 36rt1ca. ~1 1·eempla=o completo utili=ando un tubo de ma

terial sintCtico ha s1do establecido como el principio de la t~r6-· 

pi~ de r·eempla:o. La e~cepciOn seria el raro ca~o del aneuriD1na -

~acL1lar qlte ocup.:\ :;olo parte de la circLtnfcrencia de la aorta Y 



qu~ puede ropat·ar·se con un p~1-che do material s1nt~t1co. 

~n el c~so de la di~ecci6n a::1~te Aho1·~ concen~o ent1·e los c1ruJa-

nos card1ovasculares qu~ tod¿;5 l-0\S di~cccianE:!~ eigudas quo -:;e en--

cuentran en la aorta asconder1te 3on meJot· ti-atadas en una cirugla 

de urqenc1~ par~ d1sminu1r o provenir la 1·ogu1·g1tac16n aor·tica a 

meJoi- método para 1·estaurar la competenc1~i de la vi\lvula a6rt.ica. 

=-:ir z.l ::.egmento ,:\Fr~c~3.do. =:n !97~. Gu1l1net '/ <:'.·:;lubor.:\doros prcpu.-

$1c1·on e!! uso do un pegamento da gel¿¡.t1na de t t::'~o1·c1n Fonnt:ildehi-

do, como coadyuvante en el m~neJo de pac1e:·nt.cs cor. disecc10n ---

teJidos Je lus s::gmcntos .:i6rt1cos pr·o:;lm<'.11 y d1st.:il y por lo tanto 

~ac1l1ta1- la interposición de mate1·1al ~1nt~tico v ~u aplicaci6n. 

En 'J~n~ral una c1rugia e::ten-=-iva es nece!;c.,r·ia y deberé seguirse.• ~ 

lo'.3 pac1entt=s en 1-=arm.-:< complc:-r:a y durante el resto de ~u vida para 
~9-•19 

obtenPr •.in inane10 lnteg1·a1 e~:itoso. 
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APENOICE A 

'i't:*******')f.* 
ANEUIUSMAS 1\0r.:ncos EN EL HOSPITAL INFANTIL DE rlEXICO 

**'********************'**'************'*•**'*****!*' 
Aón cL1ando el aneurisma aórtico es L1nu losi6n poco Frecuente 

y que llega presentarse como comolic3c1bn de Lln padecimiento 

c:Lirdio·1¿1.~cular ~n ol p'.1ciontc ped1!ltr1co. su~ con':iecuenr.:1Ms f·at.:i-

les lo hacen de :;um~ importanr.:1a~ en cspec:1 .. ,1 ~u diagnbst1co tem-

prano siempre y cuando ~e cuenta con 

de c::1E~ir los Factores prod15pcnentea. 

MATEF rnL y rlETODO 

***************** 

1Jr<-1do de:> soo;pech~ en caso 

Se revisaron las expedientes de 1::; p.:i.ct(Z!ntes en quienes sus -

d1agnó:;t1cos de cgnJso inc:luian el de aneur1s;rna uót"tico, admitidos 

en el Hospital Infantil de Mé:nco "FedE't·ico GOmoz". desde 1960 

h,:;-=-ta 1990. De los e~:ped1entes el inic:o~ de los pacientes ~e ob--

tuvieron los ~1guientcs datos: ficha de tndentific:ac:iOn (nombre. -

edad~ 3e:10, ·Fecha d8 ingreso y egreso. registra clin1co y r·adio!O-

gic:o), motivo y di.::1gnbstico de ingreso. cun.dro clinico y explora-

c:10n .fis1c:a, ovoluc10n. alteraciones conc:orr.1tante!:i y antecedentes 

de importancia. E:-studios do l,3borator10 y gabinete:, cateterismo y 

h~llc~gas, c1rugia y sus halla:gos, autopsia¡ h~ll~:gos y ~i-

nalmente ::;u diagnó;;tic:o de eg1·eso. No en todos los casos fLle posi-

ble encontrar la tot .. ,l idad do lo~ pa1·z1met:ros ya mencionado~. 



RESULTADOS 
*H·******* 

31 

De loso 13 pacientes rcv113ados, 10 de ·los pacientes perteneci.an 

al se¡.:o masculino y 3 eran -femeninos. Las edade5 ·fluctuaron del 

~no d~ edad ü los 15 a~os. Todos los pacientes contaban con pato-

a6rt1ca C7) v.Jlvula t:\l!U-t1c-a b1~CL\sp1dc <::> • .:?ndoci11"dit1s i4). sin-

drome de Kawc:\sal:i il). slndrome de Noan.:;n (1) e hipercalcemia 

ideoptltic:.:.. (1). 

En el es~udio ~e p1Jcoe 01v1d11" n lo~ pacientes tomando en cuen 

ta l.:i. locali::ac:1on del t:\new-1sma a6rt1c:o. 

En el primen· grupo se inclLtYen lo::; paciente~ con uneurismas en 

aortL\ asccnd~ntr.:. Del total. tres p.::1c1t-ntc..:. C·:Jt"r~spondlan a este -

grupo, el CLtal no incluyó-" los aneur·1smti~ de? la r·a.1:: .:iórtica por 

presentarse con una sintomatologia distinta al resto de los aneu--

rismus u6rtico!:i,. En estos tres pac1entes el diagnóstico reali-

::O radiol6gic<l o angiogrt1-fic:amente ya que -:.;e encontraban asintomá-

t1c:a::;. De estos pacientes, uno contaba c:on el diagnOst1c:o de sin-

dromi:: de Noonan. otro con displ¿-¡sia vt\lvular y el Ultimo c:on h1--

perc:alcemia ideopatic:a. 

Este Ultimo paciente qu1en inicialmente -fL1~ maneJado en otr·o ho5-

p1tal, presentó una endocarditis por s. v1ridan5, desarrollando -

como compl1cac:iOn una insu-fic:iQncia mitral grave. Al obtenerse la 

radiog1·afla da t61·~x ~e observó una imagen aneur1sm~t1ca en la ---

aorta ascendente. Se rcal1=ó estudio ang1ogra-fico el cual demost1·0 



un .. 1nc1..1ri~mi'I mic:~Jt:ic:o 1.~n .:.01·ti\ -2.Sr.:c-ndonte ;1barcc:indo el origt:'n del 

tronco br«quioc:FH"lllic:o. •·lo ::r? ri:=-<1i1::.:) maneJo qu1n:':wgico da! mi!:imo 

y ~1n emo<71rgo :;e t"QCLtper-6 :=.1n G!:..1~t:.jr ;;1an1-1;~St:.<lc:ionos c:!in1i.::.J~ d~l 

.:aneur1::ma. 

El :..ogundo g1·upo que i ne: luye :. los p:JC:lentes c:on .z..neur-;::";ma a -

nivel del c:ayaco aórtico co~prencc a ; p~c~~ntas. Yrc~ p~c1er1tQQ 

no Fueron intervenido::; qL1u·c::·.rg1c:am~nt!'.:• ,. lo,; :::ua.tro rest.:rntc--::; .:;me

ritar·ori maneJo yL1¡n:tr·y.tco. Los :;1ete µ~c:1c>ntc~ prc!Sr.?nt.:;b.:-1n coc71rta

c16n ao!·'-.1c:,:.. 

¿r; ~.L wr·11~er ~LlbC}tL¡)Ci, =."\OL!t""llu"" ~tn 1,.r·.:1ta1rJlr..!llt:j qu11· 1~WQlC:O, ,::;e oj-¡

contr·~b~ Ltn paciente ~u1an ~or1tao~ con ~L antecedente de trauma

ci~mo a nivel cor~c:1co. po~teri~1- 11 ~ual 1n1c::a con doler rctt·o-

~sternüi, tngrosando e~ enoque M1pcvolém1c:o. En el ~5tud10 ococ-

mo,-ten '.::e i=onc:ar.t1·6 un .;..i.neur i..-:.,11.:i en el segmento pro:dm.:il de 

una co~rtaci6n ~6t·t1cs yu~taductal dando lugar a un hemot6rax ma

s1vo. cv1denc1andos~ .:1dem.Js nec1·051~ qul!:>ticc.; de la medid c:on di-

Los doG c:~sos rostQn1:es oresent~b~n co~rt~ciOn aót·t1c~ y hablan 

rehusado tt·atamiento 0L1in)rg1co. Uno de? elloi::. ac:Ltdi6 por- presen

tar dolor t"etro2ster·n~l falleciendo our<.'lnte l.:i. toracotomla. El -

otro paciente -+=allec10 por im:;u·Fic1;;.nc1a cardiaca con el h.:i.lla::go 

po:.;t-morten del :1nour t ::m.:,. 

, Del zubgrupo d~ paciente que llcg.:.\1·on a la cirugi,;,. do::5 de 

ello~ prDsenta1·cn un cit~dro agudo . otr~ p1·esent6 s1ncoma~ologia -

c1·ónica y el último curso as1ntombtico. 



Uno de los p.:i.c1cmtt?s ingn~so con ~l d1<.1gn6~tico de endocarclltis -

con aislamiento de est.:1-filococo aLtn.:ius. Dw-antc-' ~LI ho~pi'l:..:-dizaciOn 

::;ubit.J.mente presentó dolor- t.orácic:o n:!troesternal y abdominal, -

encontrJ\ndose en 1~:'1 radiogr.:i-fla de tora:: una imagen sugestiva de -

ancut·i~ma distal a la coartación. L~ .:rngiogra1;ta no mostró la pre

sencia del anour1sm.3. Se intcr·•1no quirürgic:ament.8 de L1rgc11c:1<.1 can 

ruptura de un aneurisma d:2 tipo mic:Otico, con un sangrado impor

tante. La evoluciOn po!;touit r:wgic:a Fue satis-f.;;ctoria. 

E:l ~1guiente paciente pna-:;entó tamb1.:.•n r·uptlw:\ de un anl'ut"isma 

cótic:o distal a l.:i co.:i.1-tDcion haci~ el esóiago. r·a:On por la cuál 

se reali:O cirugía inmediatamente. En este p.:iciente la imagen de -

la radiogra-fla de tor·a:· E>r<:1 compatible con =i.neurism,:¡ aórtico co

rroborandose con la angicgr~fla la p1·e~encia del mismo a nivel do 

la cara anterior de la .:\Orta. E:l mane;o quit"Ut·gico im:luy6 coar

tectomla. aneurismecto1nia. aortoplastl~ y eso~agostomia a~i como -

gastrostomla. En un tiempo quin:'.1rg1r:o posterior se llevo a cabo 

una transposic1Cn de colon encontrándo<.:::e hastü el monmento .!lsinto

mt\t1co. 

El paciente con ~intomatologla crónica presentab<."'I datos de insLtf=i

ciencia respirator1a. La radiografla de tora:: mostró una calciFi

cac:1ón a nivel med1e!.ltinal. Se corroboró oor angiogr-.:if·ia y bren-

cosc:opla la pre~encin de aneurisma aOrtico que comprimla el 

bronquio ¡ a1·ter1~ oulíl1ona1· 1=qu1erdos produciendo grave di~icul-

tad 1·~spit·atoria. s~ in~crv1no quirú1·gicam~ntc reali:anQoae tam

bibn naumectomiu ·t=allC'c1cndo despuQs por 1nsuficienc:1a r-.:spirato

r i.~. 



El torcer grupo c:onst.:\ de tres p.:ici::mtE?-s 1:on anew·ism3 46rtico 

nivel ,z:bdom1nul. El primero de loa pacientes contab~ con el an-

tecedonte de laparotomia e:{ploradot"a un año ante'=. diagnosticando

sole tuben:ulosi$ peritoneaL Inicia ~Lt cuadro st1bit.:\mento ul pre

sentar dolor y masil abdominal. Radiológicamente se observó 

imagen sugost iva de tumor.:ic i6n con-fi rmandose con el ul tt·asonogra

ma l.3 presencia de la misma y su est1·echa relaciOn con la ao1·ta -

abdominal~ finalmente la ang1og1·afla most1·0 un gigantesco aneuris-

ma abdominal. La pac:i~nte pE:ir·5isti6 ~1n1:.omát1c:a, c.:on d"1to~ de san-

gr.:i.do rehLIQ.:indo la cirugi.:1 por creencias rel1gios~s~ Falle-

ciendo tiempo dec::.pues en SLl domicilio pot· c:hoqL1e hipovolémico. 

El único paciente de la ~orio quien no et·a un e~colar, ~ue un pa

c:ion'te l..,ctanto mayor con el d1C1gn6st ico de ~lndrome de ¡.;¿:¡wasaki. 

Adom~s de lCI sintomc'.ltologiu propiu de su 13nfermedad de bclse, ostc 

paciente presento r1g1dC?z e intenso dolor en la región lLlmbosacra 

considet·andose en momento la posibilidad de Ltnt1 meningitis ---

aséptica. El paci~ntQ presentó sang1·ado 1ntraabdom1nal masivo Fa--

1 leciendo. En i=l estudio postmot·tQn encentro como -Fuente del -

sangrado La r1.1ptura de un aneurisma cerca de la bi-furc:aciOn de las 

il1ac:as, as! como la e::istonc1~ de grandes aneurisma~ en ambas 

c:or-onar1cls. 

El óltimo oac1entc do C$tC grupo contaba con el antecedente de -

habéro:elo r-eaJ 1:::ado ·.·alvotomia aórtica L!n at'lo antos; por ~stenosis 

y i:ior·t21 b1:.;cUsp 1 dE.•. Como compl ic.::tc ión de!;urrol lo cndocardi ti s pot· 

F'. aeruq i nosa ag,-egandose .:ll C:Ltadro el i nico dolor intc:nso 
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nivel lumbosacro, -ralleciendo como n~sultado de sangrado int1·aab

dom1nul mas1vo. En el postmortem además de un aneL11·1sma de la --

aort.:i. ascendGintc:, se encentro un ane1.1rism.:i. micOtico roto locali;:a

do inmediatamente encima de la bifurcaciOn de las iliacas. 

Por lo tanto de los 13 cazo::; que se encontraron. cinco cursa-

ron asintomat1cos y de estos, tres de ellos 110 rf:::'quirieron maneJo 

del aneurisma. Del toto.l~ seis d~sat·rollaron el aneurisma ,·amo -

resultado do un proceso 1nflomato1·10 aórtico. 

Siete de 10!3 trl?c:o paci.:mtes Fallecict rJn, cinco por ::;angr·L\do, uno 

por insuficiencia cardiaca y otrc poi· 1n~uf1c1enc1a resp1rator!A, 

Sobreviven los tres pacientes postopero.dos asl como los tres pa

cientes con dn~ut·1sma de la aor·t~ ascendente. 

De acuor·do con la literatura. s:e observó en esta serie de tn~

ce pacientes, que alguno5 .:\neuri;;m.::is aórticos pueden CLlrsar asin

tom.3ticos y ser halla::gados radiolOg1cos, angiogt·á-ficos o halla~

gos durante una cirugla como trutamiento de una c.:lrdiopatia ·~ub-

yaconte como •=uC! :::?"1 caso i:m c:inc:o de los pacientes presentados. -

Sin emba1·go \ils mani-festaciones cllnicas pueden sel" agud.:.s con una 

evoluciOn 1·~p1dil hacia un desenla::e -fatal. 

En e~te caso, ;;iete de los pac:1entes presentaron dolor ret1·oester

nal ~ abdominal o lumbosacro apc:H·ecicndo 48 a 72 hs antes de la 

1·uptura y uno mas diO mü.n1-festaciones mas insid1osi\s al actuar 

como u.na masa mediastinal comprimiendo estructuras intratoracicas. 

Es importante> el reconocor el papel tan importante que juega la 

in+·C?cc1ón ~n el des.:;rrollo de complicac1ones cuando se as1ent.¿t en 



Ltn endotelio vascuL:w ya ~ltet-ado. ALtnqun en la pn?sent:e n~visi6n 

un c:aso con unour1sma mic:Otic::o evoluclonO sati:,¡..:ac:toriamente c1n 

c:irugia. otros cuatr·o <."lffiat·itaron c11-ugia de urQenc1a a ~allecieron 

por el sangrudo causado pot· la ruptur~1. Por lo t.r.nto os imp•Jrtanl:o 

el considerar qL1e la presencia de d.:ltos ;;ugeo:;tivo~ de anc:Ltr1sma -

aOrt1c:o en un p.:ic:1<?nt~ con coartc:.c.:ión .=tOrt:ica~ f~ndoc¿¡rd1tiz o --

estenosi~ aórtica es una urgencia qu1rú1·g1ca. 

Otr.:i ':'>J.tuaci6n qui'::' deber.ji tomars~ ~n CLtenta es úl caso del pac:1en

t:::i po::.t1~p~t-:ido ::1~ co,:u-t.:-.ctón quien tard1.:;rnente pLtcde pre=.ontar co

mo complicac1ón un ~ncura1~a postocoartec:tomia. Asi mismo loe -

pac1entes por tudores de i:olagenopati.;i.. de algunos slndrr:imes grmé

ttcos. alter~c1une~ de la ·1~lvuld aOrtlc~. h1portenaiOn per~1sten

te con o ~ln t·eco.:i.t·t~c10n. poa~cpar·aaoa dw pla~tia de la coar~o

c10n con parc:he de d.:\c1-ón o aquello<5 que se complic:~n con endarto

r·1t1-;; in-fec:c1os,J en ctl ~ostooerator10 tardlí1, todo::5 cuentan con el 

t" lesgo de pr·e-;;ent<lr ._1neu1- t sma mucrios atlos de'=.puea de l::i co<..1rtecto

mi,:,. En catos casos es i::onven1once el .=;eqLlim1frn~o de los pacientes 

pa,.a nL1evamente en -iorma tompranu detectcCír la pt·esenc1a do e05ta -

comp 1 i cae i ón. 

En el caso del é.:lr1drome de ¡,·.awaGak1, patolog!cJ cada vez más n~co

noc1da debe tenr;ir:;t? ':'n -::uant~, quo además de 1¿1 prDi::sl1'nc:1C'.I de aneu

rismas cor1Jn,:u-10~ e}:1:.;te tumb1én la asoc1¿\c::1ón de :::1neur1Gmas 

.:-,baom1nales qLte pueden cur·5ar .:i.si ntomat1co'5 o con disi=!cciOn o rup

tLtt«:J. produciendo l.:1 muet·t~ como en el c:.:><so del paciente de esta --
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En conc:lu510n, los aneu1·1=>ma:;; aórticos ::;on una entida.d r~u-a en l.:i. 

edad pedi~tr1c~ y por lo t~nto deb~r~ e::ist1r· un ~l~c grado de 

sospecha i.=n c<:Spec i.al en aQuel los p.;1c ientes qui;:> cuenten con facto

res predi~ponentes y poi· ende. busc.:o.rlo'Z. en í-orma intencionadil. 

La apar1c16n de s1ntomatologia en ·::>~p1?c1.::d dolor n~troa~ternal. 

abdominal o lumbosacro en pac1ento$ con patolo~i~ congón1t~ o ad

quirida de la aorta amer1tu una m1nuc1osa valo1·~c10n t.:\nto cllnica 

como por 2-:;tudios de 1.Jboratc:wio no 1nvas1vos e invasivos. 

Debe :te tom.:i.ro;;;e en cucnt.:i !Jl ··1c·sgo •.:¡ue pre:-sent,:\n lo~. pac11?ntos 

po:;topet·ados de courtectwini a de pt·c-s!:'nt¿1r en 1:ann.:i. tard! ._, <-'tnour is

mas por lo quo ~u seguim1ento a largo plazo e~ necesario. 
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AHEUAISM ADR!ICD EH LA INFANCIA 

PATOLDiilA 
CASO EOAO/SEIO SUBYACENTE 

10 ESTENOSISAo 
O!SPLASIA VALVULAR 
ENOOCAROITISPOR 
s.viridans 
S.virida.ns 

ESIEHOSISRo 
SUPRAVALVULAR 
S. HlfERCALCEKIA 
EMOOCAROITISPOR 
S.vtndans 

ESIEMOSISAo 
SUBVALVULRR 
5.HOONAH 

6RUPDI 

LDCRLIZACION SINTDKAS 

AoASCEHDENTE NINGUNO 

AoASCENOENIE NINGUNO 

AoASCENOENTE NINGUNO 

EVDLUCIDN 

FAVORABLE 
VRLVOTDMIR 
ElllOSA 

FAVORABLE 
INSUFI, KllRAL 
SEC, A EhOOCAR. 
ESFERA mum 

FAVORABLE 
DBSERVAC!ON 

----------------------------------------------------------------------------
HIK 
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ANEURISM ADRTICD EN LA INFANCIA 

6RUPDil-A 

PATDLD61A 
CASO EDAD/SEID SUBYACENTE LDCALIZACION SINTD•AS 

12 ' CDARTACIDNAa PRE-CoAo DDLDRRETRDESIERNAL 
HECRDSISDUISTI- HE•DTDRAI 
CA DE LA •EDIA 
TRAUM TORACICO 

11 F COAHACIDHAa POST·CoAo DDLDRmRDESTERNAL 
HE•DTDRAI 

11 F CDARTACIDi Ao PDSl-CaAa HIH6UND 

EYDLUCIDN 

•UERTE EH 
CHODUEHIPO-
YDLEOICD 

•UERTE EH 
CHDDUEHIPD-
YDLEOICD 

FALLECE EH IH
SUFICIEHCIA-
CARDIACA. 

Hlft 
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AHEURISllA AORllCO EH LA INFANCIA 

GRUPOll-B 

PATOL061A 
CASO EDAD/SEIO SUBYACENTE 

COARTACIOM Ao PRE-CoAo NINGUNO 
VALVUlAR Ao 
BICUSPIDE 

JO COAR!ACIONAo POST-CoAo DOLOR RETROES-
ENDOCARDJTIS PDR TERMAL E'BOLOS 
s. liLUeUs SEPlJCDS 

E.N"sls 

12 COARTACIONAo POST-CoAo DOLOR RETROES-
ENOARlERlllS POR lEP.NAL 
S. ¡url!us HE!AlEHESIS 

JO 10 COAR!ACION Ao POST-CoAo OBSTRUCCIOH 
BRONQUIAL 
INSUFICIENCIA 
RESPIRATORIA 

EVDLUCJDNY!RATA,IENTG 
OUJRURGJCO 

COARTECTG,IA 
PLICATURA DEL ANEURIS!A 
ASJNTG!A!ICO 

RUPTURA OEL ANEURIS'A 
lRAHSOPERATDRID 
COARTECTGHIA 
ANEURISmTG,IA 
AGRTGPLASTIA CON PRO!ESIS 
ASINTGHATICD 

CHOQUE HIPOVOLEHICO ma. 
COAitECTOCTO,IA,ANEURIS--
OECTG,IA AORTGPLASTIA 
CONPRO!ESIS,ESOFA60SIO-
HIA, lRANSPOSICIONOECO-
LOM ASINTG,ATICO, 

FALLECEPOSTCOARTECTG--
"IA1ANEURISl\ECTOIUA1 A·-
ORTOPLASTIA Y MEU,OHEC--
TG'JA, EN INSUF. RESPJ--
RATGRIA. 

HIH 



- 41 -

ANEURIS'A AORTICO EH LA IHFAHCIA 

6RUPOlll 

PATOL061A 
CASO EDAD/SEIO SUBYACENTE LOCAL!lACION SINTO!AS EYOLUCION 

11 LAPAROTDm ·Ao ABDD!INAL DDLORY,ASA REHUSO INTERVEN--
PREVIA ADENITIS ABDD,INAL CION 11, DEJEHO-
Fl,ICA? SAN6RADDINTRA- YAI FALLECE EN SU 

ABDO,IHAL 00,ICILIO 

12 S. OEkAWASAKI AoABDO"INAl DOLOR Y Rl610El ANEURIS!AS CORONA-
BAJA LU"80-SACRA RIOS616ANTES 

SANGRADO INTRA- FALLECEENCHOOUE 
ABDOnlNAL HIPOVDLEfüD, 

13 IS ESTENOSISYAL- AoABDO,INAL DOLOR LU,BO-SA FALLECEENCHDOUE 
VULAR AORTICA SAJA CRO HIPOVOLEnlCO 
V, AoilCUSPTDE SAN6RADDINTRA-
IPOST-YALVOTD!IAI ABDOntNAL 
ENDOCARDITIS POR 
P. aeruqinou 

HIN 
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