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RESUMEN
La técnica de Bentall y de Bono fue descrita hace 47 afios como un
procedimiento quirurgico utilizado en casos de aneurismas de la aorta
ascendente con ectasia valvular. En contraste con los adultos, en nifios
usualmente los aneurismas de la aorta toracica se asocian con enfermedades
del tejido conectivo, como sindrome de Marfan, Loeys- Dietz y aorta bivalva. El
presente estudio tuvo como objetivo describir las caracteristicas clinicas y
anatomicas de los pacientes llevados a este procedimiento donde se reviso su

evolucion posquirurgica a corto y mediano plazo.

En el periodo analizado hubo 9 casos de pacientes operados entre 8 y 18 afos
de edad (media de 13 afos), de los cuales 67% tenian aorta bivalva y tres
fueron portadores de sindrome de Marfan. De acuerdo a la superficie corporal y
geénero, el Z score promedio para el diametro del anillo aértico fue +4.9 y para
el diametro de la aorta ascendente de +6.2 de acuerdo a Gautier®. En 5
pacientes se encontré antecedente de procedimiento intervencionista o
quirurgico previo; 56 % requirieron intervencion quirdrgica posterior, como

media a los 2.5 anos de la cirugia de Bentall y De Bono.

El 78% de los pacientes recibieron terapia médica preoperatoria encaminada a
disminuir la progresion de la dilatacion de la aorta y 67% en el posoperatorio.
De nuestra serie 78% presentaron complicaciones posquirdrgicas inmediatas
como: hipertension arterial sistémica (71%), trastornos del ritmo (57%) y
sangrado (29%). La mortalidad operatoria fue nula, un paciente murié 8 afios
después por diseccion adrtica. La sobrevida observada hasta los 102 meses

fue de 100%, tiempo en el cual, se registro el fallecimiento de una paciente. El



seguimiento del 78% de los casos ha sido de 5 afios 0 menos, y reportamos a
un paciente con sobrevida de 14 anos posteriores a la cirugia de Bentall y De
Bono. ElI numero de casos fue insuficiente para evaluar relacion entre las
variables: portador de aorta bivalva, insuficiencia aértica o tratamiento médico,
o la supervivencia de los pacientes portadores de sindrome de Marfan y los no

portadores.



INTRODUCCION

La cirugia de Bentall y De Bono fue descrita hace 47 afios, como técnica para
tratar enfermedades de la aorta que involucran la valvula aortica y requirieren
reemplazo de toda la aorta ascendente. Consiste en el reemplazo de la aorta
ascendente y la valvula adrtica con un injerto compuesto o valvulado’. En 1981,
trece afnos después, Cabrol et. al. reportdé sus modificaciones a la técnica en
una serie de casos de 30 pacientes en quienes se realizé reemplazo de la aorta
ascendente con reimplantacion de las coronarias por aneurismas en su
mayoria o diseccion aortica®, cuya diferencia principal con la descripcion
original es la de realizar la conexion de los ostium coronarios al injerto
mediante la interposicién de otro injerto de diametro menor, disminuyendo el
riesgo de ruptura y sangrado por tension por la reinsercion directa de los ostium

coronarios®.

La aorta ascendente es la porcion de la aorta comprendida entre su
emergencia del ventriculo izquierdo hasta el origen de los vasos supraadrticos,
aloja a la valvula adrtica, su anillo y los ostium de ambas coronarias, presenta
tres dilataciones o senos de Valsalva, que se corresponden con las valvas o
cuspides semilunares de la valvula aodrtica, el anillo aértico corresponde a la
extension distal de las cuspides valvulares. Las arterias coronarias derecha e
izquierda se originan de su correspondiente seno. La direccion que toman las
arterias coronarias a medida que salen de los senos coronarios es hacia el
apex del corazon, el margen proximal o inferior de los ostium coronarios
presenta un promontorio al dirigirse hacia el apex contra el cual topa la
circulacion. En la descripcion de los senos de Valsalva en diferentes especies

se ha encontrado que los ostium coronarios siempre emergen de los senos de



Valsalva, en algunos animales (los mas veloces y animales de pastoreo) la
emergencia de los ostium coronarios es mas cercana a la cresta de los senos,
esto asegura que las coronarias se mantengan con flujo sanguineo incluso
durante la sistole, lo cual sugiere que el flujo sistélico hacia los senos de
Valsalva es mas importante de lo que generalmente se asume. Asi pues, la raiz
adrtica semeja un cono truncado que al nivel mas alto de la unioén de los senos
de Valsalva disminuye su diametro entre 15-20% (unién sinotubular). Se han
descrito los valores normales del anillo adrtico: en el adulto el diametro del no
debe exceder 25 a 27 mm:; distal a los senos de Valsalva se encuentra la union

sinotubular, aproximadamente 15% menor que el diametro del anillo adrtico.

En la evaluacion de la dilatacion de la raiz aértica y su seguimiento, es de
utilidad la evaluacién mediante ecocardiografia bidimensional; hasta 2010,
dicha evaluacion se realizd de acuerdo a nomogramas disefiados para
poblacién adulta, sin embargo se observaba una tasa de dilatacion inferior en
esta poblacién en relacion a la tasa de dilatacion de la poblacion pediatrica
(75% vs 90%), fueron disefiados desde entonces nomogramas para poblacion
pediatrica, considerando 4 diametros principales: del anillo aértico, de los senos
de Valsalva, la unién sinotubular y la parte proximal de la aorta ascendente de
acuerdo al area de superficie corporal y género, se describié también que a
nivel de los senos de Valsalva los diametros son discretamente mayores en

nifios que en nifias (+1 mm)°.



Se define como dilatacion o ectasia de la aorta ascendente a la dilataciéon entre
1.1 a 1.5 veces su valor normal en el corte transversal, un aneurisma de la
aorta ascendente muestra una dilatacién superior a 1.5 veces su valor normal®.

'S realiza el analisis de dos de los

Por su parte, el grupo de Vijayapraveena
estudios con poblacion multiétnica que involucran estrés en la pared adrtica
para definir los valores normales de la aorta en humanos (Multi Ethnic Study of
Atherosclerosis y el International Registry of Acute Aortic Dissection) y
contribuye a definir al aneurisma de la aorta en cuanto a sus diametros; asi
propone que un aneurisma es la dilatacion de su diametro 1.5 veces su valor
normal, de modo que si se considera como valor normal en adultos un diametro
de 3.2 cm x 1.5 = 4.8 cm, lo cual apunta a que en la poblacién general es
posible que se presenten aneurismas de la raiz aortica hasta en 0.22%, en ese
mismo sentido si se usa la definicion de aneurisma como aquella dilatacion > 2
DE sobre el valor normal, sus datos apoyan como cierto que un aneurisma es
aquella dilatacion mayor a 4 cm; concluye que la aorta ascendente es pequefa

con un diametro medio de 3.2 cm, maximo de 4.9 cm en mujeres y 5 cm en

hombres'®.

De acuerdo a su ubicacion anatdmica y configuracion geométrica se define
como aneurisma de la raiz adrtica a aquel que presenta una dilatacion
importante a nivel de los senos de Valsalva proximal a la union sinotubular, el
diametro maximo de dilatacion es mayor que el de la aorta ascendente. El
aneurisma de la aorta ascendente es aquel en el que la dilatacion predomina
distal a la unién sinotubular y el diametro maximo es mayor al de los senos de

Valsalva. El grupo de Ohtsubo™ ha descrito ademas que los aneurismas de la



raiz son asimeétricos, elongados y conducen a prolapso de las cuspides
valvulares, mientras que los aneurismas de la aorta ascendente son simétricos
sin prolapso de las cuspides valvulares, hallazgo que explica que en su estudio
el jet de insuficiencia fuera excéntrico en la mayoria de los casos de
aneurismas de la raiz adrtica y central en los casos de aneurismas de la aorta
ascendente. Los aneurismas de la raiz aortica se asocian frecuentemente con
sindrome de Marfan. Se han establecido modelos de los aneurismas de la
aorta mediante tomografia computada para identificar la distribuciéon del la
pared aortica de maximo estrés, y establecido modelos matematicos que
sugieren que las areas de maximo estrés en la pared aodrtica se incrementan
una vez que el cociente de los radios vertical y horizontal (vertical/horizontal) es

menor de 1y se ha definido a tal patrén como aneurisma sacular?.

Desde el punto de vista histopatoldgico, los aneurismas de la aorta toracica se
consideran una enfermedad degenerativa, caracterizada por necrosis quistica
de la media de etiologia no bien conocida. La contraccién del musculo liso
vascular deprende de la interaccion entre las cadenas de [ actina y las

' Por lo tanto la

cadenas pesadas de 3 miosina del musculo liso vascular.
contraccion celular resulta en cambios en la forma celular, la migracion y el
alineamiento, elementos todos importantes en la homeostasis de la pared
celular. Ademas de su capacidad contractil, el musculo liso vascular posee
importantes propiedades secretorias que aseguran la sintesis y reparo de
varios componentes de la matriz extracelular que regulan la estructura de la

pared vascular: colageno, elastina, fibrilada, fibulina. Estas propiedades de

sintesis responden a sefiales bioquimicas como el factor transformador de



crecimiento 1 (TGF-B1) o estimulacién mecanica como la tension. Ciertamente
las células del musculo liso vascular son capaces de transformar un estimulo
mecanico en una respuesta bioldégica (mecano transduccion) que conduce a
una respuesta intracelular (disposicion del citoesqueleto y alineamiento de las
fibras al estrés) y cambios extracelulares (sintesis, alineacion y reparo de
componentes particulares de la matriz extracelular) '*. El estrés en la pared
vascular es el principal estimulo mecanico para el adelgazamiento de la pared
aortica. El estrés por rozamiento (la fuerza de friccién por unidad de area) es
proporcional a la viscosidad sanguinea y tasa de flujo volumétrico e
inversamente proporcional a la tercera potencia del diametro interno. Las vias
reguladoras de la pared vascular aortica conocidas son: la ontolégica (que
depende de la conformacion histolégica de la aorta ascendente en cuanto a su
origen embriolégico), la mecanica, y la bioquimica (en la que participan por
ejemplo TGF-f1, metaloproteinasas y sus inhibidores, y factores

proinflamatorios y liberados durante el estrés oxidativo)

Se muestra en la tabla A1 las formas de aneurismas de aorta toracica

conocidos asociados o no asociados a sindromes genéticos:

Las alteraciones histopatologicas subyacentes a las complicaciones de
aneurismas de la aorta ascendente es la degeneracién quistica de la media,
comparativamente la distribucion espacial que presenta es diferente de
acuerdo al contexto, a saber, para los aneurismas asociados a aorta bivalva es

asimétrico, para los aneurismas asociados a sindrome de Marfan es



Circunferencial, para los aneurismas con valvula aértica tricispide es confinado

a la zona del aneurisma'®.

En nifos, los aneurismas de la aorta son causados en su mayor parte por
enfermedades del tejido conectivo, que son sumamente raras. Las principales
enfermedades del tejido conectivo, son en primer lugar: Sindrome de Marfan,

Loeys- Dietz y de Ehlers- Danlos®.

El sindrome de Marfan afecta a 2-3 de cada 10000 individuos® %, se trata de
una enfermedad autosémica dominante, con penetrancia completa pero con
manifestaciones variables, 25% de sus portadores estan afectados por
mutaciones esporadicas. Las manifestaciones clinicas principales son: ectasia
anuloadrtica, subluxacion del cristalino y crecimiento excesivo de los huesos
largos. Genéticamente esta causado por la mutacién de la proteina de la
matriz extracelular fibrilina 1, que es incapaz de fijar calcio conduciendo a
pérdida de las fibras elasticas y adelgazamiento de la pared vascular, de esta
manera se afecta la mecano transduccion alterando la produccion de o6xido
nitrico por el endotelio vascular, el fallo en los mecanismos vasodilatadores
mediados por flujo resulta en el incremento en la velocidad de la onda de pulso

y estrés de la pared vascular®.

El sindrome de Loeys-Dietz esta producido por mutacién en los genes que
codifican para los receptores 1 y 2 del factor transformador de crecimiento 3
(TFGpB), estas mutaciones se asocian con una gran disminucion en la sefial del

TFGB en la media arterial, lo cual conduce al incremento en la sintesis de



colageno, pérdida del contenido de elastina y desarreglos en las fibras
elasticas, estos cambios ultra estructurales resultan en una pared vascular
adelgazada al extremo que da lugar a dilatacion y diseccion. Las
caracteristicas clinicas de este sindrome son similares a las del sindrome de
Marfan, la poblacién afectada presenta aneurismas de la aorta toracica, cuya
diseccion o ruptura ocurre en la adolescencia o cuando son adultos jovenes, la
edad media de supervivencia es de 37 afos con media de 26, edad a la que
generalmente ocurre la ruptura aneurismatica, en estos pacientes la diseccion
aodrtica puede ocurrir con diametros menores a 5 cm, cuando clinicamente la

insuficiencia adrtica es minima o nula®.

El sindrome de Ehlers-Danlos, se caracteriza por presentar una extrema
fragilidad del tejido conectivo que puede ocasionar ruptura de dérganos o
complicaciones en las anastomosis en intervenciones quirurgicas, se produce
por mutaciones en el gen COL3A1, que codifica para el tipo Ill de precolagena,
la edad media de supervivencia es de 48 afos y la causa generalmente es

diseccion arterial o ruptura®.

La aorta bivalva es la anomalia congénita mas frecuente con una prevalencia
de 0.5 a 2 por cada 100 individuos, su asociacién con aneurismas de la aorta
ascendente se debe al origen embriolégico comun de ambos tejidos, se cree
que anomalias en el gen NOTCH1, involucrado en el desarrollo de los grandes
vasos, juega un papel importante en esta anomalia, el tipo de aneurismas
asociado es el aneurisma fusiforme de la aorta ascendente (el que inicia distal

a la unién sinotubular y termina en la parte proximal de la arteria innominada)g.



Respecto a la descripcion de la historia natural de la enfermedad de la
dilatacion de la raiz aértica el estudio de Holmes'®, encontré que la dilatacion
adrtica inicia en edades tempranas de la vida como 1 afo, la tasa de
crecimiento anual fue de 0.18 + 3 cm, con incremento de una derivacion
estandar cada 5 afos, en el analisis univariado que se realizoé en este estudio:
la edad y una pequefia superficie corporal fueron predictores de un largo
aneurisma de la aorta ascendente y del diametro de la raiz adrtica; en el
analisis multivariado el gradiente valvular y la fusiéon de las valvas derecha e
izquierda fueron predictores de un crecimiento rapido de aneurismas de la
aorta ascendente pero no del tamafio de la raiz aértica. El estudio de Warren
describié la incidencia y tasa de dilatacion de la aorta ascendente en nifios con
aorta bicuspide, mediante evaluacién por ecocardiograma transtoracico, definié
dilatacion de la aorta como aquella que presentaba un Z score >2, encontro
que el 74% de su poblacion tenia dilatacion de la aorta, que el Z score de la
aorta ascendente para estos nifios incrementa a una velocidad de 0.4/afio, en
contraste con los pacientes con sindrome de Marfan sus pacientes no

presentaban dilatacion a nivel de los senos de Valsalva.

Se sabe también que la aorta bivalva “normofuncionante” es intrinsecamente
estendtica, con un flujo no axial y turbulento aun en ausencia de gradiente de
presidn transvalvular, este flujo es altamente excéntrico y origina patrones de
flujo helicoidal anormales en la aorta proximal, estos patrones hemodinamicos
anormales actuan durante largos periodos de tiempo y pueden causar lesiones

inducidas por estrés de manera asimétrica en la pared aortica, con posterior



dilatacion de los segmentos adrticos especificos. La dilatacion de la aorta

ascendente puede ocurrir incluso tras la sustitucion valvular aortica®.

Se muestran en la tabla A2 las caracteristicas clinicas de los diferentes

sindromes que se manifiestan con aneurismas de la aorta toracica®.

La aorta ascendente tiene una gran concentracion de fibras elasticas en
comparacion con la aorta descendente. En cuanto a la formacién aneurismatica
una de las caracteristicas mas importantes del tejido aneurismatico es la
fragmentacioén de las fibras elasticas. La causa de la formacion y expansion de
los aneurismas de la aorta toracica es probablemente multifactorial e involucra
factores como predisposicidn genética y factores hemodinamicos como
hipertensién arterial sistémica o enfermedad valvular aértica®. Se sabe que la
aorta tiene varias funciones sofisticadas, estas propiedades Unicas de la raiz
aodrtica y la aorta ascendente influyen directamente en el trabajo ventricular
izquierdo y el flujo coronario; sus propiedades contractiles intrinsecas
combinadas con su capacidad de recuperacion elastica de la aorta ascendente
optimizan la forma y propagacion de la onda de pulso a través de la
vasculatura, un determinante importante de la eficiencia y distribucion del flujo

sanguineo™.

Las paredes vasculares estan compuestas por tres capas basicas: intima,
media y adventicia, estan separadas entre si por dos delgadas capas de fibras

elasticas: la lamina interna y externa. La unidad estructural y funcional basica



de la pared aortica es la unidad lamelar. El numero de unidades lamelares en

la aorta ascendente es de 55 a 60 y en la aorta toracica es de 28 a 32™,

La historia natural de los aneurismas esta en relacidon con su ubicacion y su
causa, de acuerdo a la ley de Laplace es posible predecir que a medida que
incrementa el tamafo del aneurisma incrementa la tension de su pared
también. En 1996 Coady et al, demostraron que es posible estimar el
crecimiento aneurismatico en relacion al tamano inicial del aneurisma,
diseccion cronica y localizacion; asi la tasa anual de crecimiento va de
0.1cm/ano para aneurismas pequefos (4 cm), a 0.19 cm/aino para aneurismas
largos (8 cm). Las tasas de crecimiento anual para pacientes con diseccion
cronica son significativamente mayores de 0.28 cm/afio a 0.56 cm/afo para
aneurismas pequefios y grandes respectivamente; para el caso de los
aneurismas de la aorta ascendente la tasa de crecimiento anual fue de 0.1 cm
y de aorta descendente de 0.29 cm/afio’. Ademas la incidencia de
complicaciones como diseccion aguda o ruptura incrementan de acuerdo al
tamano del aneurisma, para aneurismas menores a 4 cm es de 7.1%, para
aneurismas entre 4 a 4.9 cm es de 8.5%, para aneurismas entre 5 a 5.9 cm es
de 12.8%, para los mayores a 8 cm es de 45.2%. Encontré que la media del
tamano de la aorta toracica, aorta ascendente y arco adrtico al tiempo de
ruptura fue de 6cm, la probabilidad de ruptura o diseccion es de 36.2% en
pacientes con aneurisma de la aorta ascendente o del arco adrtico mayores a
6cm. El mismo grupo postulé en 2002 que pacientes con aneurismas mayores
a 6 cm tienen una tasa anual de ruptura de 6.9% y de muerte de 11.8%°. Con

base en estudios citados se ha propuesto como criterio para intervencion



quirurgica el tamano de 5.5 cm para aneurismas de la aorta ascendente, sin
embargo advierte que para pacientes con sindrome de Marfan, el momento en
el que el diametro de la raiz adrtica sea de 6 cm y se reconozca entonces el
incrementado potencial de diseccién ya existira algun grado de insuficiencia
aodrtica, para estos pacientes sugiere como criterio para intervencion quirurgica

profilactica el diametro de 5 cm™.

En 2002, Davies® describe las tasas de dilatacion y riesgo de ruptura de los
aneurismas de la aorta toracica en un estudio que incluia poblacion pediatrica
con media de edad de 65 anos pero rangos de 8 a 95 afnos de edad, con
seguimiento de los paciente a 9 afnos, se excluyeron del estudio los pacientes
una vez que eran sometidos a tratamiento quirurgico, asi se encontré que la
supervivencia a cinco afos de los pacientes no operados fue de 54%, el
tamano de la aorta fue un importante factor predisponente de ruptura, diseccion
y mortalidad, para el caso de los aneurismas mayores a 6cm de diametro la
ruptura ocurrioé en 3.7%/ano, la ruptura o diseccion en 6.9%/afo y la muerte en
11.8%/ano. A tamafios superiores de 6 cm el odds ratio para ruptura se
incrementd 27 veces (p=0.0023). La aorta crece con una velocidad media de
0.1 cm/afo. Concluyé que la cirugia de reparacion electiva recupera la

expectativa cercana a la normalidad.

Toda vez que se conoce la historia natural de los aneurismas de la aorta
ascendente y que la tasa de mortalidad para la cirugia electiva ha mejorado
considerablemente (entre 3-7%) se propone el tratamiento quirurgico electivo

como una opcidn segura y aceptable. °



Evangelista propone como indicaciones para tratamiento quirurgico electivo de
los aneurismas de la aorta ascendente:

e Diametro aértico > 5.5 cm

e Diametro aortico > 5 cm asociado con:

- Sindrome de Marfan o algun otro desorden genético

- Aorta bivalva

- Valvula adrtica tricuspide con insuficiencia moderada o mayor
- Tasa de dilatacion mayor a 5 mm/ano

e Diametro adrtico >4.5 cm en pacientes con sindrome de Marfan o

valvula aodrtica bicuspide en asociacion con:

- Antecedente de familiar de primer grado con diseccién de la aorta
ascendente o ruptura

- Proporcién del diametro de la aorta con el area de superficie corporal
>2.75 cm/m?

- Velocidad de expansién >5 mm/afo

- Indicacion concomitante de remplazo valvular aértico

- Si se desea embarazo

La necesidad de tratamiento quirurgico en pacientes con aneurismas de la
aorta toracica en edades tempranas debe realizarse con base en la
etiopatogenia de la dilatacion y su configuracion geométrica; se han
mencionado las tasas de crecimiento aneurismatico y el riesgo de ruptura y asi
se acepta de manera general que la cirugia de reemplazo de la aorta
ascendente debe realizarse cuando el diametro del aneurisma es mayor a 5 cm
5,13.

En nifos menores de 12 anos el uso de Z scores como indicadores de cirugia
no son necesarios debido a que la diseccion es rara a esta edad
independientemente de la dilatacion adrtica, en pacientes joévenes las
indicaciones son las mismas que para los pacientes adultos: aneurismas

gigantes, rapida velocidad de crecimiento aneurismatico (>1 cm/afo) e



insuficiencia adrtica progresiva, esta ultima es una indicacién para reemplazo
temprano de la raiz adrtica si se anticipa con una cirugia con preservacion de la

valvula®.

Zanotti® et al, propuso criterios especificos para tratamiento sustitutivo de la
raiz aodrtica en poblacion pediatrica con aneurismas de la aorta toracica

asociados a sindromes (se muestran en la tabla A3).

El reemplazo de la aorta ascendente y la valvula adrtica es el tratamiento
estandar para pacientes con insuficiencia aodrtica y aneurismas de la raiz
aortica. EIl reemplazo de la valvula y la raiz adrtica se realiza utilizando un
injerto compuesto que incluye una protesis valvular. Las arterias coronarias se
reimplantan al tubo. Este procedimiento conocido como procedimiento de
Bentall y De Bono ha mostrado excelentes resultados y el riesgo de mortalidad
operatoria esta alrededor de 5% aunque la necesidad de anticoagulacion para
toda la vida es probable. En casos selectos sin dilatacion de los senos el

reemplazo de la valvula y la aorta ascendente pueden realizarse por separado®.

El procedimiento de Bentall y De Bono es la técnica quirurgica de eleccién para
aquellos pacientes con enfermedades del tejido conectivo que presentan:

1. Disecciodn,

2. Severas lesiones por estrés en las valvas (elongacién/fenestracion),

3. Necesidad de reemplazo valvular mitral (mecanico).

Las ventajas de esta técnica quirdrgica son la amplia experiencia en su

realizacion y que han demostrado una larga durabilidad, las desventajas son la



necesidad de anticoagulacién por tiempo indefinido y el riesgo de endocarditis y
tromboembolismo®.

La técnica quirurgica se practica mediante abordaje por esternotomia media, el
inicio de la circulacion extracorporea (CEC)*® antes de la apertura esternal se
indica en pacientes en los cuales por estudio de imagen se observo cercania
entre la pared aodrtica y el borde posterior del esternén es pequefia y suficiente
para ocasionar ruptura aortica. El retorno venoso se realiza mediante la
canulacion de la vena femoral o la auricula derecha, la primera forma en
pacientes en quienes se inici6 CEC previa apertura esternal. Se coloca una
canula de aspiracion de cavidades izquierdas regularmente a través de la
desembocadura de la vena pulmonar superior derecha y canulas de
cardioplejia anterdégrada de la raiz adrtica y retrograda mediante canulacion de
la desembocadura del seno coronario en el atrio derecho. Una vez iniciada la
CEC se desciende la temperatura hasta 24 a 28°C y se realiza pinzamiento e
incisidon aodrtica. La técnica original de Bentall consiste en incidir la aorta
ascendente longitudinalmente, sin resecar la pared ni desinsertar los ostium
coronarios de la pared adrtica, anastomosar los ostium coronarios a la pared
del injerto y envolver éste con el saco aneurismatico. Las modificacion de
Cabrol propone la anastomosis de los ostium coronarios al injerto de woven
dacron mediante interposicién de un injerto de menor didmetro del mismo
material, sin embargo por la angulacién que toma la coronaria derecha con esta
técnica, especificamente para el ostium de esta coronaria algunos cirujanos
deciden su reimplantacion con la técnica de botdon directamente al injerto

principal de woven dacron.



Existe poca experiencia sobre el uso de la técnica de Bentall y De Bono en
edad pediatrica, en general se han evaluado los resultados en poblaciones que
incluyen poblacién en edad adulta. Se conoce la experiencia de seis grupos

quirargicos'®?1-%

, que han evaluado los resultados de sus técnicas quirurgicas.
En términos generales, estos estudios no han evaluado concretamente la
evolucion de los pacientes operados de esta técnica quirdrgica en edad

pediatrica, sin embargo todos aportan que existe una baja mortalidad a largo

plazo con el uso de esta técnica.



JUSTIFICACION

En nuestro medio no existen informes en relacion a la evolucién de los
pacientes operados de este procedimiento en la edad pediatrica y son escasos
en la literatura mundial, deriva de ahi la importancia de conocer las

caracteristicas y evolucion de estos pacientes, justificacion de este estudio.



PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

Realizar la busqueda y descripcion de las caracteristicas clinicas, evolucion y
supervivencia de los pacientes pediatricos operados de procedimiento de

Bentall y de Bono en edad pediatrica en el Instituto Nacional de Cardiologia.



OBJETIVO

Describir las caracteristicas clinicas y anatomicas de los pacientes menores de
18 anos llevados a procedimiento de Bentall y De Bono en los ultimos 20 afios

en el Instituto Nacional de Cardiologia Ignacio Chavez.

Revisar su evolucion posquirurgica inmediata y evolucion a corto y mediano

plazo.



MATERIAL Y METODO

Estudio retrospectivo descriptivo, observacional, donde se revisan los casos de
pacientes menores de 18 afos operados de procedimiento de Bentall y De

Bono en los ultimos 20 anos en nuestra institucion.

Los datos se reunieron asignando un numero de caso a cada paciente, y

recabando los datos en una cédula de recolecciéon de datos.

Se evaluaron las variables antropométricas en comparacion con las curvas de
la OMS para la edad y sexo en los casos de peso, talla y superficie corporal "".

La superficie corporal se calculé de acuerdo a Haycock7.

El Z score del anillo adrtico se calculé de acuerdo al peso y talla al momento de
la cirugia y el ultimo ecocardiograma referido, para tal efecto se utilizaron los
nomogramas de Gautier °. Las insuficiencias valvulares fueron reportadas con
base en el ecocardiograma transtoracico preoperatorio y referidas como leves,
moderadas o graves. La clase funcional es referida de acuerdo a la New York

Heart Association 2.

Los criterios de inclusion fueron: paciente menor de 18 afios, operado de
cirugia de Bentall y De Bono de enero de 2005 a julio de 2015. Los criterios de
exclusion: pacientes mayores de 18 anos, operados de Bentall y de Bono en el

tiempo descrito.

La muestra analizada (n) fue de 9. Las variables cuantitativas se clasificaron en

continuas y discretas de la siguiente manera:

Variables cuantitativas continuas: edad, talla, peso, indice de masa corporal,

superficie corporal, clase funcional, FEVI, severidad de las insuficiencias



valvulares (adrtica y/o mitral), dias de estancia intrahospitalaria y en terapia
intensiva, dias de intubacion, numero de aminas utilizadas en el posquirurgico y

tiempo de observacion.

Variables cuantitativas discretas: desviaciones estandar para la talla e indice de

masa corporal, Z score del anillo aértico,

Las variables cualitativas fueron: género, historia familiar de sindrome de
Marfan, presencia o no de aorta bivalva o0 monocuspide en su caso, indicaciéon
quirurgica, caracter de la cirugia (electivo o urgente), complicaciones
posoperatorias, uso de terapia médica pre y posoperatoria, hallazgos

patoldgicos, fallecimiento.

Los resultados se expresaron en tablas demograficas para la descripcion de las
caracteristicas generales de la poblacion, la severidad de la insuficiencia
aodrtica en relacion con el Z score del anillo adrtico, histogramas bidireccionales
para el caso de las variables cualitativas: portadores de aorta bivalva -
sindrome de Marfan; severidad de la insuficiencia adrtica en portadores y no
portadores de sindrome de Marfan. Graficos de lineas para la representacion
grafica de la relacion entre: la superficie corporal - Z score del anillo aértico y

talla- Z score del anillo adrtico.

Se muestran en grafico las medianas, y valores minimos y maximo del

diametro aortico en pacientes con y sin sindrome de Marfan.

Para el analisis de supervivencia se utilizd la técnica no paramétrica de limite
de producto (Kaplan - Meier) debido a que la muestra fue menor de 30
pacientes. Para tal efecto se defini6 como tiempo de supervivencia al tiempo

transcurrido desde la cirugia hasta julio de 2015. El tiempo de seguimiento fue



distinto para cada paciente siendo entre 0.83 (10 meses) a 10 afios. No se
encontré sesgo de censura o truncamiento (Observacion no censurada, no

truncada).



RESULTADOS

Fueron revisados los expedientes clinicos de nueve pacientes encontrados con
el apoyo con el servicio de epidemiologia, utilizando como criterio de busqueda
dilatacion de la raiz aortica y aorta ascendente en los ultimos 20 afos, se
depuraron por edad y encontraron 9 pacientes posoperados de procedimiento

de Bentall y De Bono menores de 18 afos.

Todas las cirugias fueron programadas de forma electiva. El numero de casos

y caracteristicas demograficas se muestran en tabla A4.

Se encontraron nueve pacientes entre 8 y 17 afios de edad, con una media a la
edad de 13 afios (8-17 anos) al momento de la cirugia. El 67% fueron de sexo
masculino. La talla esperada se expresd en centimetros. La mayor desviacion
estandar encontrada fue de +3 en un paciente con sindrome de Marfan, 44%
de los pacientes tenian una desviacion estandar para la edad de -1 y sélo 2
pacientes +2 y +3. El indice de masa corporal de estos pacientes estuvo entre
26 Kg/m? y 11.8 Kg/m?, con desviaciones estandar de lo esperado para la edad
entre +2 y -3. El promedio de la superficie corporal al momento de la cirugia fue

de 1.4.

El diametro del anillo adrtico fue medido en el ecocardiograma transtoracico en
eje largo paraesternal, el diametro y Z score promedio fueron de 2.8 cm (rango

de 5.5 a 1.8) y 4.65 (rango 0.04-9.4).

Tres pacientes (33%) fueron portadores de sindrome de Marfan, dos de ellos
con antecedentes familiares de primer grado afectados también. No se

encontraron pacientes con sindrome de Loeys Dietz. Seis de los pacientes



fueron portadores de aorta bivalva (67%). Solo un paciente tenia ambos

diagnosticos: aorta bivalva y sindrome de Marfan.

En el Grafico 1 se muestra el porcentaje de pacientes portadores de Sindrome

de Marfan y aorta bivalva.

Se encontré el caso de una paciente con aorta monocuspide, el Z score de su
anillo adrtico fue de 0.04, la insuficiencia adrtica leve y no se conoce portadora

de sindrome de Marfan.

En el Grafico 2 se compara la superficie corporal y el Z score del anillo aértico

y en el Grafico 3 la talla y el Z score del anillo adrtico.

De acuerdo a la superficie corporal y el género, el Z score promedio para el
diametro del anillo adrtico fue +4.9 y para el diametro de la aorta ascendente
de +6.2, de acuerdo a Gautier. En el Grafico 4 se muestra la mediana del
diametro del anillo aortico y su relacion entre la presencia de sindrome de

Marfan o sin él.

Se encontraron 3 pacientes con insuficiencia mitral, en uno de ellos moderada,
en los otros dos ligera; sin embargo, para el caso de la insuficiencia aortica,
so6lo 2 de ellos no tuvieron, el restante 44.4% tuvo insuficiencia aodrtica severa y
33% ligera. Se muestra en el Grafico 5 el grado de insuficiencia adrtica y su

comparacion en relacion a la presencia o no de sindrome de Marfan.

Se presentan en la Tabla A5, los didmetros y Z score del anillo adrtico y el

grado de severidad de la insuficiencia adrtica.

Para el caso 5, el paciente tuvo un cambio valvular aodrtico previo, la

insuficiencia fue de la porcion central de la protesis valvular aortica.



La mayoria de la poblacién (66.6%), tenian entre sus antecedentes un

procedimiento intervencionista o quirurgico previo. (Tabla A6)

El paciente caso 3 se conocia con dilatacion de la raiz aortica antes del cierre

del conducto arterioso.

Todos los pacientes al momento de la cirugia se encontraban en clase

funcional Il.

La media de dias de estancia intrahospitalaria, de estancia en terapia intensiva
y de dias intubado fue de 40.3, 4.4 y 4.7%. EIl tiempo promedio de circulacién
extracorpdrea de 139 minutos y de pinzamiento aortico de 100 minutos. En las
primeras 48 horas de vida todos los pacientes requirieron entre 1 a 4 aminas

vasoactivas, pero ninguno a dosis altas.

De nuestra serie 78% de los pacientes presentaron complicaciones
posquirdrgicas inmediatas, como: Hipertension arterial sistémica (71%),
trastornos del ritmo (57%) y sangrado (29%). Para el manejo de la
Hipertension arterial sistémica dentro de la Terapia Intensiva Posquirurgica se
utilizé nitroglicerina en 55.5% de los pacientes y nitroprusiato en 22.2%, solo un
paciente requiri6 de ambos medicamentos. Las complicaciones mediatas
fueron exteriorizacién de un alambre esternal en uno de los pacientes al mes
de la cirugia y derrame pericardico que requirié ventana pericardica a los 19

dias posoperatorios.

En cuanto a la terapia médica encaminada a disminuir la velocidad de
dilatacion de la raiz adrtica, se utilizaron 2 medicamentos: propranolol y
losartan, se identific6 su empleo prequirurgico en el 78% de los pacientes, en

promedio 1.9 meses antes de la cirugia, se documentd su empleo en el



posquirurgico en el 67% de los pacientes, como promedio 30.5 meses después

de la cirugia.

En cuanto a la necesidad de realizar procedimientos quirurgicos o
intervencionistas posteriores a la cirugia de Bentall y De Bono se encontraron

los resultados presentados en la Tabla A7.

En relacion a los procedimientos quirurgicos practicados posteriormente, solo 1
caso tuvo relaciéon con la progresion de la dilatacion de la raiz aortica,
presentandose con un cuadro de diseccion aortica 8.5 anos después, la
paciente fallecid en el quiréfano por hemorragia incontrolable. Dos pacientes
mas fueron intervenidos posteriormente por presentar insuficiencias valvulares
probablemente en relacién con la historia natural de la dilatacion de la raiz
aodrtica y aorta ascendente. Dos de los procedimientos quirurgicos se llevaron a
cabo con la intencion de resolver complicaciones posoperatorias mediatas:
exteriorizacion de alambre esternal y derrame pericardico, como ya fue

descrito.

En cuanto a los hallazgos patologicos reportados todas las valvulas
presentaban degeneraciéon mixoide, la pared de la aorta presenté degeneracion
mixoide como era de esperarse para un aneurisma de la aorta ascendente.
Llaman la atencion dos casos: el de la paciente que fallecié (caso 2) se
encontré ademas ausencia total de la capa muscular y el de un paciente
femenino de 9 afos (caso 8) se reportd cambios cicatriciales y ateromatosis.
Otros hallazgos patolégicos poco frecuentes fueron dilataciéon de la coronaria

izquierda en la paciente en quien se encontré valvula adrtica monocuspide.



La mortalidad operatoria fue nula, un paciente murié6 8.5 anos después por

diseccidén adrtica.

La tabla del analisis de supervivencia mediante la técnica de limite de producto
se presenta en la Tabla A8, la curva de Kaplan — Meier® resultante se observa

en el Grafico 6.

La sobrevida observada en esta serie de casos fue de 100% hasta los 8.5
afios, momento en que ocurre el fallecimiento de una paciente con sindrome de
Marfan de 22 afos por diseccién adrtica. La mayoria de las cirugias (78%) se
han realizado en fechas recientes, con evolucion igual o menor a 5 anos, existe

solo un paciente con sobrevida de 11 anos a la actualidad

De acuerdo a la prueba de Log Rank®®, no se encontraron diferencias en la
sobrevida en relacion al género. El niumero de casos es insuficiente para
evaluar la relacion entre la edad de la cirugia y las variables: portador de aorta
bivalva, insuficiencia aodrtica o tratamiento médico. Para la supervivencia, por el
numero de casos no es posible evaluar si existe diferencia en la supervivencia

de los pacientes portadores de sindrome de Marfan y los que no lo tenian.



DISCUSION

La poblacién estudiada comprende pocos pacientes, sin embargo es la mas

grande conocida para este procedimiento quirurgico en edad pediatrica.

Todas las cirugias fueron electivas, lo que probablemente influye en la
mortalidad operatoria, si bien un paciente tenia dilatacion aneurismatica de los

senos de Valsalva, ninguno presento diseccion aortica en edad pediatrica.

Aunque no es posible por el tamafo de la muestra, establecer factores de
riesgo en cuanto a la comparacion de variables, es notoria la relacion que
guarda la superficie corporal con el diametro del anillo aértico, no asi para la
talla, como se muestra en los graficos 2 y 3, excepciones hechas para los
casos 5 y casos 6 el primero porque previamente tenia un cambio valvular

aortico y el segundo porque tenia aorta monocuspide.

Se presentan en la Tabla A9 la comparacién de las variables mas significativas

en distintas series en comparacién con nuestro estudio ' 2'-2°;

Comparativamente con el reporte brasilefio tenemos un porcentaje similar de
pacientes con sindrome de Marfan y un gran porcentaje de pacientes con aorta
bivalva, sin embargo la descripcion de esta ultima caracteristica no se describe
como patoldgica en muchos casos por su alta incidencia en la poblacion, es
importante reiterar que intrinsecamente la valvula genera un flujo anormal en la
luz de la aorta que afecta el estrés en sus paredes. El paciente de menor edad
conocido se reporta en la serie de Carrell, sin embargo se desconoce si fue
posoperado de Bentall u otra técnica quirurgica. Le siguen en edad, el paciente

de la serie de Baltimore?* y el de la nuestra, es probable que a esta edad exista



algun factor que desencadene la dilatacion de la raiz adrtica de forma

importante.

Los riesgos propios de un procedimiento quirurgico urgente no se presentaron
en nuestra poblacién, ya que la cirugia fue electiva y en edad pediatrica la
disecciéon es rara. No se tienen los riesgos identificados en series que
evaluaron poblacién adulta y que son derivados de enfermedades cronicas
degenerativas propias de esos grupos etareos y que se relacionaron con

mortalidad operatoria temprana y tardia.

Para nuestro grupo la FEVI no repercutié en la mortalidad, el tiempo promedio
de estancia en terapia intensiva fue mas corto y la sobrevida fue de 100% a los

8 anos.

Se debe tener precaucion especial al evaluar la curva de sobrevida, debido a
que el grueso de la poblacion se ha operado “recientemente” el paciente mas
grande operado en edad pediatrica ha sobrevivido 11 afios sin necesidad de
procedimientos quirdrgicos posteriores, pese a ser portador de sindrome de

Marfan.

Por otro lado las decisiones quirurgicas descansan en la clinica del paciente y
se soportan principalmente en el ecocardiograma y posteriormente en la
tomografia. El Z score de los didmetros aorticos medidos por tomografia se
calcula de acuerdo a los nomogramas de Gautier®, por lo que es necesaria su
valoracion por este otro método de estudio. El ecocardiograma tiene por su
parte, beneficios como el bajo costo y la descripcion de la direccion de flujos y
presiones en las cavidades, fundamentales para evaluacion de la patologia

aortica no solo desde el punto de vista morfolégico sino funcional.



CONCLUSIONES

Los resultados de este procedimiento quirurgico muestran una baja mortalidad
operatoria y buena sobrevida a mediano plazo. Es necesario continuar el
seguimiento de estos pacientes para poder describir su evolucién a largo plazo.
Se debe enfatizar como una prioridad, la adecuada eleccion del paciente

pediatrico candidato a este procedimiento, por la necesidad de anticoagulacion.

Consideramos de utilidad tanto el uso del didmetro absoluto del anillo adrtico
como el del Z score. Sin embargo, el Z score del anillo permite comparar el
diametro de su anillo respecto al resto de la poblacion de su edad y al mismo
paciente en cuanto a su crecimiento y desarrollo. Como puntos de investigacion
derivados de este estudio estan el diametro del anillo adrtico en relacion a la
superficie corporal y el estudio de los pacientes con aorta monocuspide que,

probablemente, tengan un comportamiento fisiopatolégico diferente.
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ANEXOS

Tabla A1. Caracteristicas demograficas de la poblacion

Clasificacion

Cromosoma

Proteina

Localizacion

afectado
Formas asociadas a Sindromes

Marfan 15921.1 FBN1 Fibrilina 1 Membrana
extracelular
Sindromes tipo  3p24-25 TGFBR2 TGF-BR2 Superficie
Marfan celular
Loeys- Dietz 3p24-25 TGFBR2 TGF-BR2, TGF- Superficie
9933-34 TGFBR1 BR1 celular
Ehlers- Danlos  2g24.3-31 COL3A1 Colagena tipo llI Membrana
extracelular
Aorta bivalva- 9q34-35yotros  NOTCH1 Notch 1 Intracelular
Aneurismas No identificado No identificado
toracicos
Sindrome de 20q13.1 SLC2A10 GLUT 10 Intracelular
tortuosidad
arterial
Turner 45,X0 No identificado No identificado No identificado
Noonan 12924.1 PTPN11 PTPN11(SHP2) Intracelular y
2p21-22 SOS1 SOS1 GTPase K- membrana
12p12.1 KRAS Ras celular
No identificado
Enfermedad 16p13.3 PKD1 Policistina 1y 2 Membrana
poliquistica 4921-22 PKD2 celular
renal

Formas no asociadas a sindromes

TAAD 1 5913-14 No identificado No identificado No identificado

TAAD 2 3p24-25 TGFbR2 TGF-pR2 Superficie
celular

TAAD 3 15924-26 No identificado No identificado No identificado

TAAD 4 10923-24 ACTA2 Actina del Intracelular

musculo liso

TAAD 5 9q33-34 TGFBR1 TGF-BR1 Superficie
celular

TAAD - 16p12-13 MYH11 B-MHC Intracelular

Conducto

arterioso

persistente




Tabla A2. Caracteristicas clinicas de las diferentes conectivopatias.

Sindrome Principal Presentaciéo Diseccion Diseccion a Expectati  Caracteristicas
segmento n mas enla diametros va de vida clinicas

aortico temprana infancia o pequefios en anos sistémicas
comprometido adolescenci
a
Marfan Anillo Infancia Posible Posible 70 Ectopia lentis,
deformidades
esqueléticas

Loeys-Dietz Senos de In dtero Probable Probable 37 Hipertelorismo,
Valsalva Uvula bifida,
tortuosidad
arterial
Ehler- Ascendente Adolesce  Probable 48 Facies
Danlos ncia caracteristica,

piel translucida,
ruptura visceral

Aorta Ascendente Infancia Probable Posible o? Ninguna
Bicuspide
Tabla A3
Sindrome Nifios (<12 afos) Adolescentes
Marfan Raiz adrtica o aorta ascendente > 5cm Los mismos criterios que en
Raiz adrtica o aorta ascendente < 5¢cm si: los nifios

1. La velocidad de crecimiento
aneurismatico es >1cm/afio

2. Existe insuficiencia aodrtica
progresiva

3. Existe historia familiar de diseccién
aortica prematura (con diametros

<5cm)
Loeys- Dietz Con caracteristicas craneofaciales graves: 1. El diametro de la raiz
1. Raiz aortica con Z score >3 aortica >4cm
2. Velocidad de crecimiento 2. Existe una rapida
aneurismatico rapida (>0.5cm/afo) expansion del
3. Anillo adrtico >1.8cm aneurisma
Con caracteristicas craneofaciales leves: (>0.5cm/afio)

1. Z score del anillo aértico >4cm
2. Crecimiento aneurismatico rapido
(>0.5cm/afio)

Ehler- Danlos &? .7
Aorta Raiz adrtica o aorta ascendente >5cm Los mismos criterios que en
Bicuspide Raiz aértica o aorta ascendente < 5¢cm si los nifios

1. La velocidad de crecimiento
aneurismatico es rapida (>5cm/afo)

2. Existe necesidad de cirugia de la
valvula adrtica (diametro del anillo
aortico >4.5cm)




Tabla A4. Caracteristicas demograficas de la poblacién.

Edad Género Indicacion cirugia Tipo de cirugia (E=
(afos) (M=masculino, F= electiva, U=urgente)
femenino)

1 14.9 M Anillo aértico >5.5cm, Portador E
de Sindrome de Marfan

2 12.8 F Insuficiencia adrtica severa y E
Sindrome de Marfan

3 8.6 M Insuficiencia adrtica y Sindrome E
de Marfan

4 9.9 M Dilatacion de la raiz aértica de E
1.1cm/afio

5 17.7 M Dilatacion de aorta ascendente E
posterior a cambio valvular
aortico

6 14.0 F Dilatacion aneurismatica de los E
senos de Valsalva

7 14.9 M Dilatacion de la raiz adrtica E
>1cm/afo

8 9.8 F Insuficiencia adrtica severa E

9 17.9 M Insuficiencia adrtica severa E

Tabla A5. Diametros del anillo aértico y comparacién con la severidad de la insuficiencia.
No. Caso Diametro anillo aodrtico Z score del anillo aértico Severidad de |Ila

en mm insuficiencia.
1 5.5 8.7 Leve
2 3.6 7.35 Importante
3 3 6.14 Importante
4 4.6 9.44 Nula
5 0 0 Leve
6 1.8 0.04 Leve
7 2.5 3.6 Nula
8 2.2 4.2 Importante
9 2.7 2.38 Importante

Tabla A6. Procedimientos quirtirgicos o intervencionistas previos al procedimiento de
Bentall y De Bono.

No. Caso Sx Marfan Procedimiento Tiempo de evolucion
(anos)
1 Si Ninguno
Si Ninguno

3 Si Plastia tricuspidea de Vega y plastia anular 7
mitral

4 No Cierre del conducto arterioso con dispositivo 7
Amplatzer

5 No Comisurotomia de la valvula aértica, cierre 9

directo de comunicacion interventricular y
cambio valvular aértico por prétesis mecanica

No 19
6 No Ninguno
7 No Aortoplastia con Stent por Coartacion de Aorta 15
8 No Valvuloplastia con balén por Coartaciéon de 7
Aorta
9 No Angioplastia con Stent Palmaz por Coartacion 2

de Aorta




Tabla A7. Procedimientos quirtrgicos o intervencionistas posteriores al procedimiento
de Bentall y De Bono.

No. SX de Causa Procedimiento Tiempo de

Caso Marfan evolucion

1 Si Ninguno

2 Si Diseccion aortica Coartectomia/fallecimiento 8.5 anos

3 Si Insuficiencias mitral y Plastia anular mitral, plastia 1.6 afos
tricuspidea tricuspidea de Vega

4 No Ninguno

5 No Exteriorizacion Reseccién alambre esternal 1 mes
alambre esternal
Perforacién valva Anuloplastia mitral con 6 meses
anterior de la Mitral Hemianillo INC No.28

6 No

7 No Derrame pericardico  Ventana pericardica 19 dias

8 No Ninguno

9 No Ninguno

Tabla A8. Tabla de analisis de supervivencia mediante la técnica de limite de producto.

Tiempo No. de orden Orden de las (n-r)/(n-r+1) Estimador de la

supervivencia observaciones proporcion
no censuradas acumulativa

0.83 1 0 0.9 0.9

1.58 2 0 0.9 0.81

1.91 3 0 0.9 0.73

2.58 4 0 0.9 0.66

2.58 5 0 0.9 0.59*

3.25 6 0 0.9 0.53

3.41 7 0 0.9 0.47

8.5 8 1 0.81 0.41

11 9 0 0.9 0.36




Tabla A9. Experiencia de grupos quirurgicos en cirugia de Bentall y De

Bono.
Carrel2003 Cattaneo Etz 2007 Favarolo Silva Everitt 1\
2004 2008 2008 2009 2015
Lugar Berne, Suiza Baltimore, EU Nueva York, Buenos Sao Utha, Ciudad
EU Aires, Paulo, Denver de
Argentina Brasil Colorado, EU  México
Duracién 7 afios 21 afios 18 afios Media 4 9 afios 10 afios 20 afios
experiencia afios (2
meses-14
afios)
# pacientes 2 (7%) 26 (52%) 206 (100%) 39 (72%) 39 9 (4%) 9
Posoperados
Bentall
# Pacientes 26 (100%) 50 (se ignora 0 0 é? 221 (100%) 9
Pediatricos cudntos Bentall)
% Portadores 100% é? 100% 11 100% 3 (33%)
conectivopati (25.5%)
a
% Sx Marfan 13 (50%) 90% é? 100% 11 92.3% 3 (33%)
(25.5%)
% Aorta 3 (11.5%) 0 No reportado No é? é? 6 (67%)
bivalva reportado
Media edad 10 +4.8 (4-18 10.2 (1.5-18.9) 53 afios + 14 39 afios 47afios 11.5+6.2 134
afios) (18-66) (14-47) afios afios (8-
6-17.9)
Paciente 4 afios 1.5 (Bentall y De 39 18 afios 14 afios 8 afios
menor edad Bono?)
Indicacién Diseccion Diseccion Urgente:  Aneurisma
cirugia adrtica adrtica 4(10%) adrtico,
Insuficiencia aguda o Electiva insuficiencia
adrtica severa. crénica, 35(90%)  valvular
Anillo adrtico aneurisma mitral,
>4 —-4.5cm de sin aumento
didmetro con diseccién rapido de la
esperanza de dilataciéon de
vida >10 afios la aorta
(>1cm/afio=)
Tiempo medio 105 + 22 232 +57 139
CEC minutos
Tiempo medio 73 +18 163 +43 100 dias
Pinzamiento
adrtico
Mortalidad 2 pacientes 0 6 pacientes 2 pacientes 2 2(0.9%) Nula
operatoria (7.6%) (2.9%) (3.7%) paciente
Temprana s (5%)
Causas Enfisema Diseccion Diseccion
mortalidad pulmonar aodrtica aodrtica.
temprana masivo/ intraoperatoria Endocarditis
Choque , endocarditis, -trombosis
cardiogénico infeccién del (Bentall)
(FEVI injerto, falla
preoperatoria cardiaca
30%) secundaria a
enfermedad
coronaria
Mortalidad 2 pacientes 12% (6 afios 16 pacientes 7 pacientes 1(0.45%) 1
Tardia (7.6%) después) (7.7%) (12.9%) paciente
(11.1%)
Causas Procedimiento 6% por Infeccidn Rediseccid Diseccion Diseccid
mortalidad s quirdargicos complicaciones severa: n Sepsis, I. n adrtica.
tardia menores: cardiovasculares endocarditis. cardiaca,
hernia inguinal,  : paralisis T2, Muerte subita un
terapia laser arritmia, muerte  Cardiopatia paciente se
para un nevo subita. isquémica ignora la
cervico- facial Secundaria a causa.




Bypass
Ecoronario
Falla renal
Cancer gastrico
EVC

EPOC
Creutzfeldt-
Jakob

Factores de FEVI baja Edad mayor a
riesgo 65 afios, cirugia
identificados urgente,
enfermedad
coronaria.
Tiempo medio 8.7 dias 4.4 dias
estancia en (2-23 (2-8dias)
Terapia dias)
Intensiva
Sobrevida 94%alos2 94.87% 97% al mes, 100% a
afios, 83% alafioya 94% al afio, los 8
alos5 los5y10 90% a los 3 afios
anos, 88% afios 84y  afos, 84% a
alos 10 65% los 5 y 8afios
afios

Grafico 1. Pacientes Portadores de sindrome de Marfan o Aorta Bivalva.
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Grafico 1: Pacientes con Sindrome de Marfan y/o Aorta bivalva
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Grafico 2.

Grafico 2: Comparacion entre la superficie corporal y el Z score del anillo
aodrtico
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Grafico 3.

Grafico 3: Comparacion entre la talla y el Z score del anillo aértico
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Grafico 4.

Mediana y valores minimo y maximo de el diametro aortico y Z Score de casos
con sindrome de Marfan y sin el sindrome
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Grafico 5. Severidad de la insuficiencia aértica en pacientes portadores de
Sindrome de Marfan y no portadores.

SINDROME DE MARFAN

Sl

SEVERA-

MODERADA—

LEVEA

INSUFICIENCIA AORTICA

NO TIENET

+

RS e st ge et
B i e S e i S e Db S S 35 et aba

0 0 D e S e B DR e At Y

o

RS S S AN e

R e Sh A S SR At A e e e Sk SE AR SR SR
e e D S S e e e
o

St

e e e S e e e

MSEVERA

~MODERADA

FLEVE

~NO TIENE

1 0
Numero de Casos



Grafico 6.

Curva de Supervivencia
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