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INTRODUCCION

El término aneurisma de la aorta se refiere a la dilatacion patoldgica del lumen normal
de la aorta que Involucra uno 6 diversos segmentos. El aneurisma es descrito mas
caracteristicamente como una dilatacidn localizada permanente del lumen de ia aorta
con por lo menos 1.5 veces el didmetro normal que alcanza dicho segmento
aodrtico(1), Los aneurismas son usualmente descritos en términos de localizacion,
morfologia y etiologia. La morfologia de los aneurismas adrticos es usualmente
fusiforme & sacular. Un aneurisma fusiforme es usualmente uniforme con una
dilatacién simétrica que envuelve la circunferencia total de la pared de ia aorta. La
aorta también puede tener aneurismas falsos ¢ pseudoaneurismas gue son definidos
como una coleccion de sangre v tejido conectivo en fa salida de la pared del vaso, Este
defecto suele ser consecuencia de una ruptura contenida de la pared adrtica.(2)
ANEURISMAS DE LA AORTA TORACICA

Los aneurismas de la aorta toracica son mucho menos comunes que los aneurismas de
la aorta abdominal y su mcidencia no se incrementa después de los 30 afios. Este tipo
de aneurismas son clasificados de acuerdo a la parte de la aorta que mvolucran, la
aorta ascendente, el arco adrtico 6 la aorta descendente. Esta diferenciacion anatémica
es importante debido a que la etiologia, la historia natural y el tratamiento difieren en
cada uno de estos segmentos. Los aneurismas de la aorta descendente ocurren mas
frecuentemente seguidos de los aneurismas de la aorta ascendente mientras, que los
aneurismas del arco son mucho menos frecuentes (3).

Los aneurismas de la aorta descendente pueden extenderse distalmente e involucrar la
aorta abdominal, denomindndose aneurisma toraco-abdominal (4). Los aneurismas de
la aorta ascendente son el resultado del el proceso de degeneracion quistica de la
media que provoca debilidad de la pared y consecuentemente formacion de
aneurismas fusiformes, ya que estos aneurismas pueden involucrar la raiz adrtica vy
causar insuficiencia adrtica (3). La degeneracion quistica de la media es encontrada
virtualmente en todos los casos de sindrome de marfan y puede estar asociada con
otros trastornos del tejido conjuntivo como sindrome de Ehlers Danlos (4).

El sindrome de marfan es un trastorno del tejido conectivo, autosdmico dominante de
los genes de fibrina , proteina estructural que ayuda a la orientacidn de la elastina en
el desarrollo de la aorta. Esta mutacion resulta de decremento de la cantidad de
elastina en [a pared de la aorta, como consecuencia de esto en edades tempranas la
aorta de los pacientes con sindrome de marfan muestra propiedades eldsticas
anormales e incremento de las velocidades de onda de puiso con Incremento
progresivo de los grados de inflexibilidad vy dilatacidn(6)

Aproximadamente 40% de los pacientes con aneurisma de la aorta toracica son
asintomaticos al momento del diagnostico. Siendo descubiertos de forma incidental en
la radiograffa de torax ¢ al momento de la ruptura. Cuando los pacientes experimentan
sintomas , estos tienden a reflejar la consecuencia de Ia compresidn vascular segin la
localizacion del aneurisma por efecto de masa. Las consecuencias vasculares incluyen
requrgitacion aodrtica con falla cardiaca congestiva secundaria, aneurismas del seno de
valsalva que pueden romperse al lado derecho del corazon y causan un soplo continuo
6 insuficiencia cardiaca congestiva y tromboembolia y emboha cerebral, isquemia de
las extemidades inferiores, infarto renal ¢ isquemia mesentérica. Un efecto de masa
local de un aneurisma de la aorta ascendente 6 el arco puede causar sindrome de vena
cava superior, Los aneunsmas de ef arco 6 de la aorta descendente pueden comprimir
la traquea ¢ bronguio principal con desviacién de los mismos, tos , disnea, hemoptosis
4 neumonitis recurrente. La compresion del esdfago produce disfagia y compresidn del
nervio laringeo recurrente. El dolor de pecho y espalda como marfestacion ocurre en



37 y 21%, respectivamente de los aneurismas no disecados y son resultado de
compresion de otras estructuras intratordcicas ¢ de erosion de pared 6 hueso
adyacente. Muchos de los aneunsmas pueden ser visibles en la radiografia de torax
como un ensanchamiento del mediastino ¢ desplazamiento de la linea media,
desafortunadamente muchos de los aneurismas peguefios, especialmente los saculares
no son visibles por este método. La aortografia es la modalidad preferida en la
evaluacién preoperatoria de anuerismas toracicos ya que proveé una informacion
precisa de la anatomia del aneurisma vy los grandes vasos. La tomografia de torax es
un meétodo muy exacto para deteccion y determinacion del tamafio del aneurisma y es
atil para el monitoreo del aneurisma, la Resonancia magnética es también Util para
definir la anatomia y en la deteccién de aneurismas y es de particular utihdad en
pacientes con enfermedad adtica preexistente, El ecocardiograma transtoracico no es
muy exacto para diagndstico de aneurismas toracicos y particularmente limitado para
examinar aorta descendente , El ecocardiograma transesofagico es un método muy
preciso para explorar aorta toracica y es cominmente utilizado para la deteccion de
diseccion (7).

ANEURISMAS DE LA AORTA ABDOMINAL

Los aneurismas de la aorta abdominal son mucho mas comunes que los de la aorta
toracica, siendo la edad el factor més importante, ya que la incidencia aumenta
significativamente después de los 55 ahfos de edad en varones y después de los 70
afios en mujeres y la prevalencia en la poblacion de 50 aflos 6 més es de un 3%.
Existe evidencia de multiples factores que intervienen en la etiologia, sin embargo la
ateroesclerosis es la causa mas frecuente. La aorta abdominal infrarenal es la mas
afectada cuando la etiologia es el proceso ateroescleroso, Aproximadamente un 28%
de los pacientes con aneurismas abdominales tienen familiares de primer grado
afectados, lo que confirma la importancia de factores familiares en la patogenia de los
mismos (mutaciones genéticas relacionadas con sindrome de marfan u otros trastornos
del tejido conectivo).(8)

La mayoria de los aneurismas abdominales son asintomaticos y descubiertos
incidentaimente a la exploracion fisica ¢ estudios radioldgicos, la ruptura aguda es
asociada con dolor de espalda ¢ dolor abdominal teniendo fa mayoria de los pacientes
una masa palpable pulsatil e hipotensidn, choque hemorragico 6 ruptura a cavidad
abdominal con sintomas de abdomen agudo. Dentro de los métodos diagndsticos la
ultrasonografia abdominal es el método mas utlizado y practico que permite la
visualizacion del anuensma con una sensibilidad del 100%. La tomografia computada
es un método muy preciso en el diagnéstico de aneurismas con diametro mayor de
2cm, con la desventaja que es mas costoso y poco disponible que el ultrasonido. La
resonancia magnética es por hoy una buena alternativa a la aortografia en Ia
evaluacidn preoperatoria de los aneurismas adrticos y con alta precisén para la
determinacién del tamafio y la definicidn correcta de la extensidén proximal de la
enfermedad asi como del involucro iliofemoral en mas del 80% de los casos.

DISECCION AORTICA

Dentro de las catastrofes por enfermedad cardiovascular la diseccion adrtica es una de
las mas deletéreas. La mortalidad de las disecciones que involucran la aorta
ascendente no tratadas se estima con incremento de 1 a 2% por hora en los
primeros 2 dias, requiriéndose para su diagndstico un alto grado de sospecha. Las
condiciones mas frecuentemente asociadas a diseccion adrtica son hipertension y
sindrome de marfan, aproximadamente 10% de los pacientes que presentan
disecciones agudas tienen este sindrome. El sitio de diseccidén involucra la aorta
ascendente en 60% de los casos y la aorta toracica descendente después de la
subclavia 1zquierda en 30%. Cuando ocurre una ruptura primaria de la ntima la



diseccidén sigue generalmente la direccion del flujo, aungue también puede ocurrir
diseccion retrograda. De acuerdo al segmento de la aorta afectado existen dos
clasificaciones aceptadas(1).

STANFORD

TIPO A : Involucra la aorta ascendente ( proximal)

TIPO B : Involucra la aorta descendente (distal)

DEBAKEY

I.-Involucra ambas aorta ascendente y descendente.

I.-Involucra Gnicamente aorta ascendente,

II1.-Involucra Unicamente aorta descendente,

La diseccion de la aorta ascendente tiene un riesgo extraordinariamente alto de
ruptura y compiicaciones fatales tempranas como hemorragia Intramediastinal,
hemorragia intrapericardica, tamponade, regurgitacion adrtica severa, isquemia
carotidea, afeccion neuroldgico e infarto agudo del miocardio, por lo que tiene una
indicacién quirGrgica de emergencia. La diseccidn de la aorta descendente por el
contraro usualmente lleva un curso mas benigno,

ROL DEL ECOCARDIOGRAMA TRANSESOFAGICO EN SIGNOS DE DISECCION AORTICA
AGUDA,

Flap de la intima v dilatacion aguda: El signo de diseccién adrtica principal encontrado
en el ecocardiograma transesofagico es la presencia de una membrana delgada mévil
(flap de la intima) que separa el lumen verdadero del falso lumen, ademas de un
incremento del didmetro de la aorta de mas de 4 cms en el area de la diseccién. La
ruptura del sitio de entrada puede ser visualizado con Doppler color como un flujo
rapido del lumen verdadero al falso en sistole y opuesto al sitio de diseccion durante la
bhdidstole, los sitios de entrada pueden ser miitiples, uno 6 mas sitios de reentrada
pueden ser vistos distalmente.

El lumen falso y verdadero separados por el flap de la intima tienen varias
caracteristicas que pueden diferenciarlos:

Tamafio: El tamafio del faiso lumen es mayor gue el verdadero lumen.

Velocidad de flujo: El flujo en el falso lumen es mas lento que el del lumen verdadero
por Doppler color (8).

Curvatura: Debido a la alta presion en el limen verdadero, esta pulsa en sistole
desplazando el flap contra el fumen falso.

DETECCION DE COMPLICACIONES

Ruptura: Las colecciones de fluidos al rededor de la aorta ascendente v descendente y
espacios pleural y pericardico, asi como deteccion del liquido en el espacio pericardico,
con colapso diastohico de las cavidades derechas.

Regurgitacidn adrtica: La dilatacion de la raiz adrtica secundaria a diseccion ocasiona
pérdida de coaptacidn de las clspides resultando regurgitacidn adrtica. En presencia
de sindrome de marfan ia dilatacion de la raiz adrtica generalmente precede & la
regurgitacion (9).

Involucro coronario

Si la sospecha clinica es fuerte el diagndstico puede realizarse rdpidamente, el
ecocardiograma transtoracico puede detectar la presencia de la diseccidn, el flap y
complicaciones comunes sin embargo el ecocardiograma transesofagico es un método
muy sensible, rapido, Gtil y disponible que proveé la informacién necesaria para decicir
si el paciente requiere procedimiento quirdrgico de urgencia. El transductor multiplanar
ofrece mejores imagenes que el biplanar 0 el monoplanar. Sin embargo, en las
evaluaciones pueden obtenerse resultados ambiguos especialmente, en lo concerniente
a la extension del flap dentro del arco ¢ los vasos supraadrticos, por lo que si es
necesaria otra modalidad deberé realizarse (TAC, RM). Las cardtidas, aorta abdominal
y arterias renales frecuentemente pueden ser visualizadas por imagenes de superficie.



Et estudio de la aorta ascendente y el arco por ecocardiograma transesofagico es
dificil, debido a la interposicidn de la traquea y el bronguio derecho, estas regiones
nunca estdn completamente libres de ecos y la presencia de artefactos puede
confundirse con diseccion y flaps. La aorta descendente es facilmente visualizada en
eje corto{0) y eje largo a (90) grados, en la diseccion tipo B son faclmente visibles el
flap de la intima, el patrén de flujo, formacion de trombos en el limen falso v liquido
periadtico cuando se sospecha ruptura(9).

Se han realizado comparaciones sistematicas entre la exactitud diagndstica del
ecocardiograma transesofagico. durante la cirugla ¢ necropsia vy se ha visto una clara
superioridad a la angiografia. La cercania del eséfago a la aorta permite que se
superen muchas de las limitaciones del ecocadiograma transtoracico, la incidencia de
complicaciones Importantes es de menos de 1%, una limitacion mmportante del
ecocardiograma transesofagico es la limitada habilidad para visualizar la aorta
ascendente distal y el arco aortico por la interposicion de are de la traquea vy el
bronguio principal. Los estudios prospectivos realizados por Erbel y colaboradores
mostraron una sensibilidad para diseccidn adrtica de 98 a 99% , la sensibilidad para
detectar la capa intima fué de 73% vy para la presencia de trombos en el falso lumen
fué de 68%, mientras que para detectar insuficiencia adrtica y derrame pericardico fa
sensibilidad fué de 100%, la especficidad es menos definida en dichas series. Nienaber
y cols encontraron una especificidad de 77%, sin embargo recientemente con el uso de
sondas biplanares y multiplanares la especificidad se ha demostrado consistentermente
es de 94 a 95% (10).

Ademéas de su alta sensibilidad para detectar diseccidn adrtica el ecocardiograma
transesofagico aporta informacién importante para la cirugia como el involucro de
ostium de coronarias. El Ecocardiograma transesofagico es también capéz de detectar
otras anormalidades adrticas en 73% de los casos y evidencia de infarto del miocardio
06 isguemia miocardica en 23%.

Asi se puede conclur en la determinacion de diseccion adrtica el ecocardiograma
transesofagico tiene mayor sensibilidad comparado con TAC y angiografia, y similar a
la resonancia magnética, y es superior a los otros métodos en la determinacién de
regurgitacion adrtica, derrame pericardico e involucro coronario.



CASO REPORTE

Se trata de paciente del sexo femenino AMIM de 26 afios de edad, como antecedentes
de importancia: Padre que fallecid por muerte sibita al parecer tenfa sindrome de
marfan , originaria y residente del estado de Oaxaca, ama de casa, casada, catélica.
Tuvo un embarazo de término hace afio y medio.
Su historia cardiovascular la inicia hace afio y medio cuando le detectan soplo cardiaco
durante su embarazo, a los 5 meses del mismo presentd dolor precordial con
irradiacion a la espalda, referido como opresivo que le durd 3 a 4 dias, acompafiado de
nauseas, vomitos y diaforesis. Fué referida con cardilogo guien le hizo diagndstico de
insuficiencia adrtica, manteniéndose en control por el mismo. Fué derivada a esta
institucion para su estudio.
Acude por primera vez el 6 de diciembre del 2001.
A la exploracion fisica TA 150/50 ( presién diferencial amplia) FC 80 por minuto.
Cooperadora edad aparente que concuerda con la cronoldgica , buena coloracién e
hidratacion de piel y tegumentos, sin facies caracteristica marfanoide, sin datos gue
sugieran luxacién del cristalino , area cardiaca con impulso paraesternal derecho con
escape adrtico y chasquido mesosistdlico en la mitral que se acerca al primer ruido con
empuiiamiento de manos , soplo sistdlico en region paraesternal izquierda que se
irradia a la espalda, desdoblamiento fisioldgico del segundo ruido , componente
puimonar del segundo ruido ligeramente aumentado de intensidad. A nivel abdominal
masa pulsatil paipable en epigastrio. signo de Lyan positivo, pulsos toracicos amplios,
pulsos pedios de menor intensidad que los toracicos, pero palpables
El electrocardiograma de ingreso muesta ritmo sinusal , FC de 72 por minuto, A QRS a
30 grados, blogueo incompleto de rama derecha de! has de His.
La rx de térax: Con corazdn pequefio en gota con adrta toracica dilatada
« FEcocardiograma Transtoracico: Anillo adrtico de 20 mm , Dilatacion aneurismatica
de la de la raiz adrlica ,con insuficiencia adrtica ligera repercusion hemodindmica |
Ventriculo izquierdo con didmetro diastdlico de 45 y sistdlico de 30, Septum de 13
mm, movilidad global y segmentaria conservadas. funcién sistdlica del Ventriculo
izquierdo normal con fraccion de expulsion de 60%.

Figura 1- Dilatacién de la
Aorta Ascendente.
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¢ Holter :Taquicardia sinusal y extrasistoles ventriculares aisladas.

e  Frocardiograma transesofagico( 20 09 02) Dilatacion aneurismética de la raiz
adrtica, con didmetro de 48 mm, insuficiencia adrtica moderada , aorta
descendente de 38 mm e imdgen de diseccidn que afecta las porciones
descendente y abdominal hasta la bifurcacion con la iliaca izquierda y presencia de
trombo intramural toracico.

Figura 2-Diseccién de la aorta Abdominal que se contintia con la iliaca izquierda.

+ Resonancia magnética Nuclear { 25 09 02). Importante dilatacidn de la raiz adrtica
con valvula bivalva e insuficiencia moderada representada por jet.

La aorta ascendente, cayado asi como la emergencia de los ramos supra ~adrticos no
muestra anormalidad, en a porcion descendente de la aorta toracica a 8.5 cms de la
porcién distal del cayado se identific dilatacidén aneurismatica de 4.0 cm y se visualizo
a este nivel al flap que representa el doble lumen que se extiende en sentido caudal
hacia la regidn infradiafragmatica e involucra la aorta abdominal en su totalidad hasta
la bifurcacion y se extiende hacia la iliaca izquierda. En el nivel tordcico asi como en el
abdomen inferior se identifico trombo mural anterior discretamente lateralizado hacia
la izquierda. No existe evidencia de compromiso en el origen y emergencia del tronco
celiaco y arterias renales .

Figura 4-Lumen falso y verdadero. Figura 5-Valvula adrtica
en aorta descendente. Funcionalmente bivalva.
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Figura 6-Lumen falso y verdadero. Corte supraesternal que
muestra arco adrtico sin afeccion .

DIMENSIONES DE LA AORTA
Raiz 55

Aorta Ascendente proximal: 27 mm
cayado de la aorta :26 mm
Aorta descendente proximal: 16 mm

Dilatacién aneurismética: 40 mm con una longitud de 7.6 cms, la luz
verdadera es de 10 mm y la falsa de 30 mm .

Aorta descendente supradiafragmatica: 32 mm

Aorta descendente infradiafragmatica : 32 mm

TESIS CON
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Figura 7-Difatacion de la aorte ascendente.



Figura 7- Aorta descendente.

Aorta a nivel del tronco celiaco: 28 mm
Aorta descendente a nivel de las renales: 33 mm
Hiaca derecha : 6mm

Hliaca izquierda : 21 mm

CONCLUSIONES:

Severa dilatacién de Ia raiz de aorta, insuficiencia adrtica severa, vélvula adrtica
bivalva, Diseccion de la aorta descendente que se extiende a la porcion abdominal en
su totalidad hasta la bifurcacion de las iliacas y compromete la iliaca izquierda ( De
Bakey III /Stanford B), dilatacion aneurismatica de la aorta descendente torécica con
una longitud de 7.6 cms).
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DISCUSION

El sindrome de mariféan es clasificado como un trastorno del tejido conectivo, ya que las
alteraciones clinicas y patoldgicas presentes en este sindrome  involucran los
elemenios del tejido conectivo(9).

Se asume que existe un error en el metabolismo, particularmente de la colagena y
elasting, la variabilidad bioquimica de las proteinas estructurales asociadas con salud y
enfermedad en la mayor parte son desconocidas. En base a la experiencia reciente

no puede apreciarse predileccion étnica o racial, ast mismo los signos pueden
apreciarse en la forma clasica con todas las manifestaciones floridas del sindrome 6
bien de forma atipica, como sucede en nuestro caso (10).

Debido a la vanabilidad en la expresion clinica del sindrome de marfan y sus variantes
el diagnostico puede realizarse desde la infancia ¢ bien presentarse con algunas
alteraciones en el adulto en etapa temprana que obligan al pacente a buscar
atencién médica. En la forma cldsica del sindrome de marfan se encuentran
generaimente alteraciones oculares (ectopia lentis), alteraciones de la aorta (
aneurisma de la aorta ascendente y regurgitacidn adrtica) y esqueléticas
(dolicoestenomelia, extremidades inapropiadamente largas comparadas con el tronco,
aracnodactilia y deformidad toracica) . Este fenotipo es caracteristico del sindrome, sin
embargo muchas personas afectadas por este presentan otras alteraciones y no existe
un método de laboratorio disponible que apoye la expresion clinica. La subluxacion de
cristalino en relacion con la presentacion clasica del sindrome. Se estiman gue entre el
50 a 80% de estas personas presentan subluxacion del cristalino. Un 60% de las
personas afectadas por sindrome de marfan tienen evidencia auscultatoria de
regurgitacion mitral ¢ adrtica 6 click sistdlicos. El electrocardiograma no presenta
cambios especificos del sindrome, sin embargo puede existir crecimiento de auricula 6
de ventriculo. En la mayorfa de los pacientes hay evidencia de crecimiento de la raiz
aortica en la radiografia de térax. El ecocardiograma es de gran valor en la deteccion
de anormalidades cardiovasculares tanto en el diagndstico como en el segumiento,
aproximadamente en una tercera parte de los pacientes tienen clicks y soplos audibies
presumiblemente de origen mitral , la ecocardiografia muestra que mas del 80% sin
relacidn a edad & sexo, hienen un pequefio prolapso de la valva posterior de fa valvula
mitral , dicho prolapso es frecuentemente pansistdlico con una importante excursion de
la valva que sugiere redundancia valvular. La imagen ecocardiogréfica bidimensional de
la aorta es caracterfstica de sindrome de marfan: primero en ambos, nifios y adultos ,
el diametro de la raiz adrtica medido a nivel de las cispides de la valvula es mayor a el
limite superior normal en base a la area de superficie corporal. Segundo, el didmetro
de la aorta se encuentra frecuentemente incrementado por arnba de fa valvula
dando una configulacion de “salchicha”, Tercero, la raiz adrtica se encuentra
moderadamente dilatada la pared posterior de la aorta puede tener un movimiento
paraddjico posterior vy las clspides de la valvula muestran un cierre parcial durante la
sistole mecanica temprana (11) .

Ei ecocardiograma es mas sensible que otras técnicas en detectar anormalidades de la
raiz adrtica. Unicamente en algunos pacientes en el que el sindrome de marfan es
fuertemente considerado no tienen algunas de estas alteraciones ecocardiograficas. En



el 5% de los pacientes con sindrome de marféan gue tienen severa deformidad toracica
( pectus) el ecocardiograma transtoracico es dificil de realiza(12).

En el caso descrito fa paciente no presentaba el fenotipo clasico del sindrome sin
embargo el diagndstico se realizd en base a los siguientes criterios:

Familiar :Padre que fallece por ruptura adrtica y 2 primos con marfan

Cardiovascular: Dilatacidn aneurismatica de la aorta,

Sistema nervioso: Ensanchamiento del canal medular (ectasia ductal)

Misculo esqueléticos: Paladar ojival, Superposicion dentaria, 2 criterios de
hipermovilidad de Belhgton, Tendencia a pectum excavatum (resto de drganos vy
sistemas no comprometidos). El diagndstico de sindrome de marfan se establece aun
en ausencia de fenotipo caracteristico { dolicoestenomelia) .

Esto corresponde a un sindrome de marfan atipico (13).

En este caso el ,ecocardiograma fué atil en el diagndstico de las alteraciones
cardiovasculares y evolucion de la enfermedad, ya que en el ecocardiograma realizado
en el mes de mayo se encontrd un Anillo adrtico de 20 mm , Dilatacién aneurismatica
de la de la raiz adrtica ,con insuficiencia adrtica ligera repercusion hemodinamica ,
y el ecocardiograma transesofagico realizado en el mes de septiembre mostré  un
diametro de 48 mm en la raiz adrtica ,con insuficiencia adrtica moderada , aorta
descendente de 38 mm e imagen de diseccion que afecta las porciones descendente y
abdominal hasta la bifurcacién de la liaca izqwerda con presencia de trombo
intramural toracico, datos gue fueron confirmados por la resonancia magnéntica(14).
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