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Resumen

Introduccion: Las enfermedades de la aorta tienen origen en trastornos genéticos congéni-
tos o adquiridos. Las alteraciones estructurales requieren atencion médica, quirurgica o de
intervencionismo en algunos padecimientos del tejido conectivo (ETC) y de vasculitis la

evolucion puede ser catastrofica

Objetivo: Analizar las principales caracteristicas clinicas y epidemioldgicas de pacientes
con arteritis de Takayasu (AT), sindrome de Marfan (SM) y padecimientos similares que

fueron tratados mediante cirugia cardiotoracica e intervencionismo.

Material y métodos: Disefio del estudio: Estudio retrospectivo, se incluyeron pacientes de
cualquier edad y genero con AT que cumplieron criterios del Colegio Americano de
Reumatologia y EULAR/PRINTO, asi como con SM con criterios de Ghent y variantes que
fueron intervenidos con cirugia cardiotoracica o intervencionismo cardiaco o periférico. Se

recolectaron datos del expediente electronico.

Resultados: Un total de 77 pacientes con AT y 135 pacientes con SM y variantes fueron
incluidos. La prevalencia de requerimiento quirtrgico y/o intervencionista para AT y SM y/
o variantes fue de 21% y de 41%, la mediana de seguimiento 144 (1-588) y 62 (1-324).
Meses, aneurismas 11 (14) y 66(49%), dafio valvular aortico 8 (10) y 98(73), Mitral 4 (5) y
50(37) Tricuspide 1(1) y 20(15) respectivamente. La media de supervivencia del quirargica
en AT fue de 28.52 afios (IC 95 % 26.61- 30.42). La media de supervivencia global en la
totalidad de los sindromes es 15.5 afios (IC 95 % 13.29 — 17.6) sin diferencia entre las va-

riantes de acuerdo a la mortalidad por cualquier causa.

Conclusion: La prevalencia de requerimiento quirtrgico es alto, el pronostico a largo plazo
es bueno en cirugia oportuna. Los estudios epidemiologicos aportan informacion relevante

en decisiones de salud publica en enfermedades huérfanas.



1- Titulo del trabajo

Analisis Epidemiologico de Enfermedades Reumatologicas con Dafio Aortico y Valvular
tratadas con Cirugia Cardiovascular e Intervencionismo Cardiaco o Periférico en un Centro

de Referencia Nacional
2- Introduccion

Las enfermedades de la aorta tienen origen en trastornos traumaticos, infecciosos genéticos
congénitos o adquiridos. En todos ellos la estructura adrtica se ve afectada y los mecanis-
mos de dafo en algunos de ellos se postulan con diferente etiologia. 1.2

La aorta tiene una estructura tubular con variaciones en su contenido y en la capacidad de
respuesta a los diferentes mecanismos de dafio. La aorta toracica es mas ancha y el diame-
tro de la pared tiene mayor grosor cuando se compara con los segmentos mas distales. En el
humano el grosor de la pared del arco aortico es de 1.5 mm mientras que el de la aorta ab-
dominal mide solo 1 mm3.

En el modelo animal se ha encontrado que durante la embriogénesis aortica las células de la
cresta neural contribuyen a la formacion de las células musculares lisas (CML) en el tronco
aortico, arco proximal y tronco de la arteria pulmonar, sin embargo, las CML de la aorta
abdominal se derivan principalmente del mesodermo. Se ha pensado que estas diferencias
basicas pueden interactuar con programas genéticos especificos y contribuir a las respuestas
variables de las CML durante el estimulo de moléculas inflamatorias, estado redox de la
aorta tordcica y abdominal4. Del mismo modos se ha contemplado que relevantes diferen-
cias del patrén de expresion genética podrian contribuir en la susceptibilidad al dafio aorti-
co, determinando el 4rea y extension del dafio y presencia o no de aneurismas 5

El dafio adrtico y cardiovascular se presenta en un gran porcentaje de padecimientos reuma-
tologicos autoinmunes o también en padecimientos no autoinmunes, 8 sin embargo las
complicaciones catastroficas han sido observadas con mayor frecuencia en pacientes con
dafio en el tejido conectivo como el SM y padecimientos similares © y también en pacientes

con vasculitis como la arteritis de Takayasu.!0



Dentro de la evolucion de estos padecimientos los desenlaces son principalmente la dilata-
cion de la pared adrtica o de sus ramas con diseccion y/o ruptura, o bien en aquellas de ori-
gen inflamatorio donde lo que predomina es la estenosis y/o oclusion.

El sindrome de Marfan (SM) es uno de los trastornos de tejido conectivo raro, pero es el
mas comun, se presenta en 2 a 3/10,000 individuos. La etiologia principal es atribuida a
mutaciones en el gen de FBNI el cual esta localizado en el cromosoma 15g-21.1 y codifica
a la proteina estructural fibrilina 1 la cual es rica en secuencias de cisteina homologas al
factor de crecimiento epidermoide y a la proteina de union al factor de crecimiento trans-
formador beta.!! Lo que convierte a este gen, en un componente esencial para los tejidos
conectivos elésticos y no elasticos. Se han definido a la fecha mas de 1800 mutaciones, sin
embargo, menos de un 10% de pacientes no tienen mutaciones en este gen.!12’Y en un 25% o
de los pacientes presentan una mutacion de novo 13

Por otro lado, hay una cierta minoria de pacientes con fenotipo de SM en donde se han re-
conocido mutaciones en el receptor tipo 1 y 2 (TGFBR1 y TGFBR2) del factor de creci-
miento transformador beta, cuya condicion también es autosémica dominante con penetra-
cion variable. 14

La dilatacion y/o diseccion de la aorta ocurre hasta en 70% de los casos, sin embargo, tam-
bién se ven afectadas a las valvulas cardiacas y pueden alternar con otros trastornos cardio-
vasculares. 15

Los cambios histologicos en la aorta de estos pacientes se caracterizan por: fragmentacion
de lamina eléstica, necrosis quistica de la media, fibrosis y pérdida de células de musculo
liso 16La afeccion valvular es otra condicion asociada y el prolapso valvular adrtico ocurre
en un 45 a 54% y en menor frecuencia el tricaspideo. 1718,

También pueden presentar dilatacion biventricular, disfuncion sistolica ventricular izquier-
da leve relacionada con la disfuncion endotelial y alteracion del estado redox. 19

O bien muchos pacientes tienen disfuncion ventricular y falla valvular asociada a la dilata-
cion adrtica y/o debido a la deformidad en el térax por pectus excavatum lo cual se ha rela-
cionado con dafio cardiopulmonar y alteraciones en la morfologia y funcion ventricular de-

recha lo cual contribuye a los sintomas de estos pacientes. 20-22



Otro grupo de pacientes con etiologia aparentemente diferente como las vasculitis también
se ven afectados a nivel adrtico y el dafio principal es oclusivo, aunque también pueden
verse afectados por cambios dilatantes en la aorta.

La arteritis de Takayasu (AT) es una de las vasculitis mas comunes y es un padecimiento
inflamatorio raro de causa atin desconocida, aunque se ha encontrado asociacion con la ex-
posicion con micobacterium tuberculosis. 23

Se afectan arterias de gran tamafio principalmente la aorta y sus ramas principales, en las
cuales la inflamacion es la fase inicial sin embargo es progresiva y conlleva a estenosis,
fibrosis, y oclusion.z4

La afeccion mas comun en la aorta y sus ramas es la estenosis sin embargo un porcentaje
presenta dilatacion y otro dafio mixto. En cuanto al dafio valvular, la insuficiencia aortica
puede presentarse en 69.7%, en la mitral en 39.1% y tricuspidea en 34.6% y estenosis aorti-
ca en 2.7%, es univalvular en 59.8 %. También pueden tener disfuncion ventricular izquier-
da hasta en 11%.25

Las diversas técnicas quirurgicas empleadas en la correccion quirtirgica del dafio aneuris-
matico en el SM son, la reseccion de aorta ascendente, reseccion independiente aorta as-
cendente y valvula adrtica (técnica de Wheat), de Bentall-De Bono, Cabrol, David,26-28Ya-
coub, Bentall y reemplazo de hemi-arco, reemplazo de arco completo, Ross o autoinjerto
pulmonar,?°

El tratamiento quirargico en Arteritis de Takayasu va dirigido en dos aspectos: el médico y
el quirargico. El manejo medico se basa en el manejo combinado con esteroides, inmuno-
supresores y la terapia bioldgica. Las indicaciones para el manejo quirtirgico son diversas,
como: 1) estenosis reno-vascular severa que causa hipertension; 2) estenosis coronaria; 3)
Claudicacion de las extremidades por actividad cotidiana; 4) Isquemia cerebral y/o esteno-
sis critica (mayor a 80%) de 3 o mas vasos cerebrales; 5) insuficiencia aortica grave o de
otras valvulas; 6) aneurisma progresivo mayores de 5 cm con tendencia a la diseccion o
ruptura; y 7) coartacion severa de la aorta.30

Dentro de las estrategias actuales incluyen la colocacion de stent por via percutanea para

los segmentos afectados, 3!



Sin embargo, el manejo médico, quirdrgico / intervencionista o combinado en todos estos
pacientes es un reto para el médico tratante pues requiere de un consenso meédico-quirtrgi-
co para decidir el tipo de requerimiento quirdrgico y/o intervencion apropiada pues en ellos
existe gran variabilidad y complejidad del dafio. El Instituto Nacional de Cardiologia es un
centro de referencia para la atencidon de estos pacientes y la poblacion que acude es de todo
el pais, por lo que nuestro objetivo fue evaluar las condiciones epidemioldgicas, tipo de
manejo quirurgico evolucion y sobrevida de pacientes con enfermedades reumatologicas

con afeccion del tejido conectivo y vasculitis cuyo desenlace es el dafo cardiovascular.

3.-Marco tedrico

Antecedentes

Aorta.

Las enfermedades de la aorta tienen origen en trastornos traumaticos, infecciosos genéticos
congénitos o adquiridos. En todos ellos la estructura aortica se ve afectada y los mecanis-
mos de dafio en algunos de ellos se postulan con diferente etiologia. La aorta tiene una es-
tructura tubular con variaciones inherentes en su contenido y capacidad de respuesta a los
diferentes mecanismos de dafio. Se conoce que la aorta toracica es mas ancha con didmetro
de pared mas grueso, comparado con los segmentos mas distales. En el humano la pared del
arco aortico el grosor mide 1.5 mm en cambio en la de la aorta abdominal alcanza solo 1
mm (1). En el modelo animal se ha observado que durante la embriogénesis adrtica las cé-
lulas de la cresta neural contribuyen a la formacion de las células musculares lisas (CML)
en el tronco adrtico, arco proximal y tronco de la arteria pulmonar, pero no en las de seg-
mentos mas distales de la aorta, ya que se ha encontrado que las CML adrticas abdominales
se derivan principalmente del mesodermo. Estas diferencias bésicas pueden interactuar con
programas genéticos especificos y contribuir a las respuestas variables de las CML durante
el estimulo de moléculas inflamatorias en la aorta toracica y abdominal (2). Del mismo
modo se han encontrado relevantes diferencias del patron de expresion genética entre las

areas tordcica y abdominal con y sin aneurisma (3). En donde hay particular comportamien-



to dependiendo de las mutaciones y ciertos polimorfismos como sucede con el sindrome de
Marfan y padecimientos similares o con genes del complejo mayor de histocompatibilidad
y la susceptibilidad de AT. El dafio adrtico también puede ser resultado de la exposicion a
diferentes patdgenos como staphylococcus aureus, salmonella, hongos, micobacterias (4) o
virus en los cuales debido a la variabilidad de la respuesta inmune se pueden explicar los
diferentes desenlaces. Es conocido también que hay cambios adquiridos con la edad y géne-
ro por diferencias de la funciéon hormonal como se observado en las diversas vasculitis,
donde se conoce que hasta en 80% de pacientes con enfermedad de Kawasaki ocurre en
nifios menores a 5 afios y en la arteritis de Takayasu hay afeccion principal en mujeres y en
el de células gigantes en personas con edad mayor a 70 afos. Independiente a la etiologia es
evidente que tanto en padecimientos sindromaticos de origen genético o no, la afeccion es-
tructural mecanica y funcional de la pared adrtica puede presentarse como dilatacion de la
pared aortica con diseccion y/o ruptura, o bien con inflamacién progresiva que lleva a fi-

brosis y condiciona estenosis y/o oclusion.

Dilatacion Aortica.

En el SM hay dilatacion adrtica en 70% de los casos y la reparacion quirurgica de la raiz
aortica o de aorta ascendente es eventualmente necesaria en casi todos los pacientes y des-
pués de la reparacion inicial, es posible que requieran de otra cirugia en el mismo sitio o
en otro diferente y en la mitad de esos pacientes la re-operacion es mas frecuente una vez
que hubo el antecedente de una operacion de emergencia inicial que en aquellos en los que
desde el inicio los procedimientos fueron electivos. La sobrevida a 20 afios en sujetos con
SM que presentan diseccion es del 50 % cuando se trata de la primera operacion, lo cual
comparado con aquellos que no la tienen es del 75 %. En cirugia electiva cardiovascular la
probabilidad de muerte es del 16 % y cuando el paciente llega con diseccion aortica es de
46 %, en relacion a cuando se trata de cirugia de urgencia es de 33% (5). La probabilidad

de muerte subita es de 12 % (6).
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Sobrevida y analisis de costos.

La sobrevida a 5 afios es de 89 %, a 10 afios de 81 %, a los 15 afios de 76 % y a 20 afios del
67 %. En relacion a los costos del tratamiento en estos pacientes es catastréfico dado que se
ha calculado que el costo anual de un paciente con SM es de 2496 euros comparado con un
control que no requiere cirugia y por otro lado hay un 39 % mas de necesidad de requeri-
mientos de contacto médico en relacién a sus consultas y en un 119 % mas de estancia
hospitalaria, 153 % mas de prolongacién en promedio de los dias estancia hospitalaria, 33
% mas de prescripciones médicas, 236 % mas de servicios de estudios de imagen y en
cuanto a los costos de prescripcion es de un 20 % por individuo.

Dependiendo de la prevalencia de la enfermedad en un pais o hospital de cuidado de aten-
cion de estos pacientes el impacto y perspectiva desde los costos de este padecimiento tie-
nen un rango calculado en Alemania que van de 24 millones a 61.4 millones de euros,
mientras que el impacto econdmico social es de 151.3 millones a 386.9 millones. Ya que
implica también una atencion integral del problema sindroméatico que incluye el dafio of-
talmologico bilateral por ectopia lentis el cual ocurre hasta en un 75 % de los pacientes y en
un 21 % presentan desprendimiento de retina, y hay recurrencia quirargica en el 46 %. A
nivel musculo esquelético un 27 % cursa con protrusion acetabularia y tienen un riesgo de
de tener pectus excavatum 8.7 veces mas que la poblacion general (6).

En vasculitis como la arteritis de Takayasu la presencia de aneurismas es raro sin embargo
el riesgo que se ha calculado en unas series que el riesgo es 40%, para valvulopatia de 4.96
y para enfermedad arterial periférica de 4.41 y en relacion a los costos por hospitalizacién
sea ha informado que una vez que fueron ajustados los factores de confusion, en pacientes
con TAK pueden tener una media adicional de $ 11,275 (IC del 95%, $ 4946 - 17,603) para
los costos totales del hospital y una media adicional de $ 45,305 (IC del 95%, $ 23,063 -

67,546) para los cargos de hospitalizacion total en comparacion con los pacientes sin TAK

(7).
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Afeccion valvular.

Sindrome de Marfan.

La principal afeccion documentada es el prolapso valvular mitral (PVM), en un 40 y 54 %
de los pacientes en dos series reportadas (8-9). La frecuencia del PVM incrementa con la
edad y en el sexo femenino. Se han reportado prolapso valvular tricuspideo el cual es me-
nos frecuente y de menor gravedad. La severidad de la insuficiencia mitral secundaria al
PVM es generalmente ligera. Solo el 25 % de los pacientes con PVM presentaran progre-
sion del dafio valvular secundario a ruptura de cuerda tendinosa o resultado de endocarditis
infecciosa (10). Algunos de los pacientes pueden presentar dilatacion biventricular, disfun-

cionsistolica ventricular izquierda leve no relacionada con afeccion valvular (11).

Sindrome de Loeyz-Dietz

De forma similar se presenta asociacion con MVP en todos los subtipos de LSD, asi como
distintos grados de afeccion valvular. Algunos pacientes han requerido cambio valvular a6r-
tico o mitral independientemente del estado de la raiz aortica (12, 13, 14). Las cardiopatias
congénitas asociadas son aorta bivalva, comunicacién interauricular y persistencia de con-

ducto arterioso y todas ellas se presenta con mayor frecuencia en los subtipos 1y 2 (15).

Sindrome de Beal-Heach.

Se ha descrito por igual presencia de PVM de grado ligero asociado a la mutacién 2/22
(16). Las cardiopatias congénitas con mayor presencia son conducto arterioso persistente,
aorta bivalva y comunicacion interventricular (17). No existe diferencia significativa con la

presencia y gravedad de las manifestaciones en el sindrome de Marfan.

Arteritis de Takayasu.

En un estudio retrospectivo de 1069 pacientes, el 69.7 % presentan insuficiencia aortica,
seguido del 39.1 % de insuficiencia mitral, insuficiencia tricuspidea 34.6 %, la estenosis

aortica solo en el 2.7 % sin embargo siempre con asociacion congénita. El dafio suele pre-
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sentarse uni-valvular 59.8 %. En cuanto a la severidad del dafio valvular el 49% es modera-
da a importante, el mecanismo del dafio fue engrosamiento de las valvas en el 72.9 %. La
dilatacién de la auricula izquierda unicamente se presentd en 30 pacientes (20.5 %), disfun-

cion ventricular sistdlica izquierda en 16 pacientes (11.0 %) (18).

En la gran mayoria de estos padecimientos hay mecanismos que intervienen aun sin res-
puestas concluidas en donde interactuan diversos mecanismos genéticos, de género, etnia,
grado de exposicion a diversos toxicos o patdgenos sus rutas que eligen, variacion de la
respuesta inmune y vulnerabilidad del érgano blanco. Lo relevante es que en cualquiera a
pesar del manejo oportuno con la terapia medica actual, pueden evolucionar a cambios es-
tructurales que requieren de resolucion y atencion médica, quirargica o de intervencionismo
inmediato como ocurre en el SM, padecimientos similares y AT. Es posible que la evolu-
cion de algunos de ellos sea cronica e insidiosa, sin embargo en la mayoria la evolucion es

grave y catastrofica que depende del 6rgano afectado.

Enfermedad arterial periférica.

Arteritis de Takayasu.

La afeccion arterial periférica se presenta en el 80 al 94 % de los pacientes en arteria caro-
tidea, subclavia y abdominal (19, 20, 21). La cual se manifiesta con soplo vascular. La pre-
sencia de estenosis renal a su manifestada con hipertension arterial secundaria se observa
en el 28 al 75 % en las distintas series (19-22). La retinopatia asociada a Takayasu secunda-
rio a estenosis de la arteria central de la retina en més del 37 % (23). La ausencia o dismi-
nucién de pulsos distales, claudicacion de extremidades inferiores y diferencial de presion
arterial secundario a estenosis de arterias periféricas se ha reportado en el 84 a 96 % en las

series publicadas (19-24).

Sindrome de Marfan.

La principal afeccion es la aorta, la dilatacion se presenta en el 50 % de pacientes a tempra-

na edad y progresa con el tiempo, aproximadamente el 80 % de los adultos tendran dilata-
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cion de la raiz aortica, la dilatacion de la aorta toracica, abdominal, el tronco de la arteria
pulmonar e incluso las arterias carotidas y arterias intracraneales es menos frecuente que lo
observado en sindrome de Loeys-Dietz (25-26). La principal complicacion es la diseccion
aortica segun el registro internacional de diseccion aortica, la frecuencia varia con la edad
en el 50 % de menores de 40 afios el sindrome de Marfan estd presente. De los pacientes
que presentan sindrome aértico agudo (SAA) del tipo diseccion aortica clasica la gran ma-
yoria tienen extension desde la raiz aortica y se puede extender a lo largo del trayecto aorti-
co que de acuerdo con la clasificacion de DeBackey corresponde al tipo I o usando la clasi-
ficacion de Stanford corresponde al tipo A. Sin embargo, solo un 10 % de los pacientes pre-
sentaran SAA tipo III o Stanford B tipo B (27). Por otro lado, la asociacion de sindrome de
Marfan y embarazo se asocia a un riesgo incrementado de diseccion aortica y/o ruptura (28,
29, 30). El riesgo de ruptura y/o diseccion aortica es dificil de cuantificar dado los escasos
datos disponibles; las complicaciones pueden ocurrir en cualquier momento del embarazo,
pero son mayormente observadas después del segundo trimestre o durante el periodo de

post parto (31).

Tratamiento quirurgico en sindrome de Marfan.

Técnicas quirurgicas empleadas.

La dilatacion vascular secundaria a los aneurismas de la aorta toracica ascendente puede
llegar a implicar diferentes porciones anatomicas, pudiendo afectar de manera conjunta o
aislada el anillo aortico, las valvas propias de la valvula, los senos de Valsalva, el origen de
las arterias coronarias, la union sinotubular, la aorta ascendente, el cayado aortico e incluso
la aorta descendente.

La valoracion preoperatoria de los aneurismas de la aorta debe evaluar de manera minucio-
sa todos estos segmentos anatdmicos para elegir el procedimiento quirrgico apropiado,
ademas de basar la decision de tratar un aneurisma segun su riesgo de ruptura y en la espe-

ranza de vida del paciente (32).
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La dilatacion de la raiz aodrtica en el SM puede ocasionar complicaciones como la diseccion
y/o insuficiencia adrtica y es causa habitual de muerte prematura. Ya se ha demostrado en
diversos estudios que el reemplazo profilactico (antes de la aparicion de las complicacio-
nes) del sitio adrtico afectado se acompafia de una mejoria en la expectativa de vida. Para
ello, es fundamental la valoracion periodica y adecuada de la funcion valvular y de los dia-
metros aorticos (33-34).

Hasta el desarrollo de injertos vasculares, valvulas protésicas y la perfeccion de técnicas de
circulacion extracorporea, el tratamiento quirurgico para afecciones de la aorta estaba limi-
tado a la plicatura o aneurismorrafia. Fue hasta la fabricacion de injertos hechos de fibras
sintéticas desarrollada a finales de 1950 y principios de 1960 que se hizo posible el reem-
plazo del segmento vascular afectado (35).

Fue asi como se inici6 una nueva etapa en la que se fueron desarrollando técnicas quirrgi-
cas para sustituir el segmento afectado. En 1956, Cooley y DeBakey describieron una téc-
nica para el reemplazo de la aorta ascendente por encima del origen de las arterias corona-
rias (supracoronariano) con un injerto sintético. En 1960, Mueller y colaboradores combi-
naron el reemplazo supracoronariano con la bicuspidizaciéon de una valvula adrtica incom-
petente. En 1963, Starr y colaboradores publicaron el reemplazo supracoronariano y el re-
emplazo de la valvula. En 1964, Wheat y colaboradores describieron una técnica radical de
reseccion de la pared aortica, confeccionando pequefios botones de tejido adyacente al os-
tium coronario, el reemplazo de la aorta con un injerto, y reemplazo protésico de la valvula
aortica. En 1968, Bentall y de Bono describieron una técnica para reemplazar la aorta as-
cendente y valvula adrtica con un injerto conteniendo una protesis valvular con reimplanta-
cion lateroterminal del ostium de las arterias coronarias al injerto. Para valvulas nativas
normo funcionantes pero con afeccion de la raiz aortica, Yacoub y colaboradores describie-
ron la «remodelacion» que conserva la valvula adrtica y David y colaboradores, el «reim-
plante» en un tubo de dacron. La aplicacion de estas dos ltimas técnicas se ha restringido

a casos en que las valvas aorticas son estructuralmente normales (36-38).
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La eleccion del procedimiento quirtirgico es una decision multifactorial y es necesario tratar
de ofrecer al paciente, seglin sus caracteristicas, la soluciéon mas idoénea. Las caracteristicas
epidemioldgicas de esta poblacion (en su mayoria jovenes), afade complejidad a esta deci-
sion no solo en cuanto a determinar el momento de la cirugia, sino también en la eleccion
de la técnica. El cirujano debe de tomar en cuenta las condiciones anatomicas (grado de
afectacion valvular, la existencia o no de dilatacion aortica, afeccion de los senos de valsal-
va) la edad del sujeto y la experiencia del centro. La reparacion, aunque constituyen una
alternativa atractiva en poblacion joven, su principal limitacion es la durabilidad a largo

plazo y debido a su complejidad técnica, estan disponibles solo en algunos centros (39).

En presencia de una valvula aortica normofuncionante, el principal determinante de la indi-
cacion quirtrgica es el didmetro adrtico. Los pacientes con SM constituyen un subgrupo en
el que se ha establecido un umbral inferior para la cirugia aortica electiva a los considera-
dos en la poblacion general. Los pacientes con dilatacion adrtica y sintomas sugestivos de
un aneurisma en expansion, tienen indicacion de cirugia urgente cualquiera que sea el dia-
metro aortico, y se debe ser mds exigentes cuando el sustrato patoldgico es un sindrome de
Marfan, en el que la indicacion quirtrgica vendria dada cuando didmetro sea mayor a 4,2

cm (clase I, nivel C) (40).
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En general el tratamiento quirargico del aneurisma aortico de acuerdo a su afeccion con las

estructuras adyacentes se puede determinar de la siguiente manera:

UNION SINO-
VALVULA ANILLO PROCEDIMIENTO
TUBULAR
Afectada (edad avan- Sustitucion supracoronaria-
Normal Normal
zada) na + cambio valvular
Afectada (paciente
Normal Afectada Bentall-De Bono o Ross
joven)
Remodelacion (Yacoub/Da-
Normal Normal Afectada
vid)
Bentall - De Bono o Remo-
Normal Afectado Afectada
delacion + plastia de anillo.
Endocarditis Normal Normal o afectada Bentall-De Bono

Aquellos casos con dilatacion de raiz de aorta, pero que mantienen una unién sinotubular y
anillo normal, en los que existe ademas una valvula patologica que hay que sustituir, el pro-
cedimiento aconsejable si el paciente es de edad avanzada, es la sustitucidon supracoronaria-
na (con injerto de dacron) mas la sustitucion valvular. Si el paciente no es de edad avanza-
da, nos inclinamos por Bentall-De Bono o por la técnica de Ross si se trata de un paciente
menor de 20-25 afios, para evitar anticoagulacion. Sin afeccion de la funcidon valvular las
técnicas de remodelamiento o reimplantacion (Yacoub y David) dan la ventaja de preservar
la propia valvula. Incluso en pacientes con sindrome de Marfan, en los que para algunos
autores su empleo puede ser controvertido, se han aportado muy buenos resultados en algu-

nas series (40).
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Las cirugias se llevan a cabo mediante esternotomia media utilizando circulacion extracor-
porea con oxigenador de membrana e hipotermia moderada. La protecciéon miocardica se
realiza con cardioplejia sanguinea o cristaloide segun el centro, y como la mayoria de los
pacientes cursa con cierto grado de insuficiencia aortica, se prefiere realizar la cardio-pro-
teccion de manera directa a través de los ostium coronarios con ayuda de una Canula de
Spencer una vez realizado el pinzamiento aortico y la aortotomia. Se puede utilizar hipo-
termia profunda solo en el caso de requerimiento de paro circulatorio para el reemplazo del
arco aortico. Los sitios de canulacion dependen del compromiso de la aorta ascendente, en
nuestro centro, se ha preferido en los tltimos afios canular arteria y vena femoral como me-

dida de seguridad obteniendo buenos resultados.

A.- Reseccion de Aorta Ascendente

En pacientes con dilatacion aneurismatica por encima del plano de los ostium de las coro-
narias, en quienes no existe afeccion de su valvula, estd indicado el reemplazo de la aorta
ascendente con ajuste del diametro a nivel de la unioén sinotubular para corregir la insufi-
ciencia adrtica con excelentes resultados a largo plazo. En ocasiones cuando la dilatacion
de la union sinotubular impide que las valvas coapten centralmente, la sustitucion de la aor-
ta ascendente por un injerto de diametro apropiado suturada a la raiz aodrtica a nivel de la
unidn sinotubular restablece la capacidad valvular. Se realiza pinzamiento adrtico por en-
cima de la dilatacion, cerca del origen del nacimiento del tronco arterial braquiocefalico, se
administra cardioproteccion, se reseca la porcidon aneurismatica de la aorta y se confeccio-
nan dos anastomosis con surgete de prolene 3/0, una proximal al pinzamiento y la otra a
nivel de la union sinotubular. Este procedimiento, por lo tanto, esta limitado a los casos en
que existe Unicamente dilatacion de la union sinotubular, pero no puede ser dirigida a casos
con dilatacion de los senos aorticos o con dilatacion anular adrtica, ya que no permite esta-

bilizar la base de la raiz aortica.
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Cuando la dilatacion afecta los senos de valsalva, se puede realizar con el injerto de dacrén,
una especie de “lengiieta”, esta modificacion permite a la sustitucion supracoronariana in-
cluir a parte de la aorta ascendente reemplazar también el seno de valsalva, permitiendo el

ajuste del diametro de la union sinotubular y la sustitucion supracoronariana.

B.- Reseccion independiente aorta ascendente y valvula aortica (técnica de Wheat):

Para pacientes con enfermedad valvular adrtica, con aneurisma aortico ascendente que se
inicia por encima del plano de los ostium coronarios. Después de la reseccion del aneuris-
ma se reseca la valvula afectada procediendo a su sustitucion con protesis mecdnica o bio-
logica. Posteriormente se hace la implantacion de la protesis vascular supracoronaria. Se
realiza recambio valvular aortico aislado con sustitucion de aorta ascendente supracoronaria
utilizando un injerto de Dacron. Es un procedimiento que no requiere desbridamiento am-
plio de la raiz adrtica. En los pacientes con SM no es recomendable la realizacion de un re-
cambio valvular adrtico con sustitucion de aorta ascendente supravalvular. Un alto riesgo
de diseccion adrtica o ruptura, y una alta tasa de reintervencion, fueron reportados con esta
opcidn quirtrgica al conservar tejido adrtico nativo y por tanto enfermo a nivel de la raiz

aortica (41).

C.- Técnica de Bentall-De Bono:
La técnica original describe la incision longitudinal de la pared del aneurisma en su cara
anterior, aplicando solucion cardiopléjica directamente en los ostium coronarios y se realiza

exéresis de la valvula adrtica.

Se selecciona una protesis vascular y una protesis valvular del diametro necesario, debien-
do ser la ltima 1-2 mm menor que la primera, se procede a suturar la valvula en el extremo
del tubo de dacron, de forma que éste la cubra parcialmente. Se fija la prétesis valvular al
anillo aortico. Se aproximan las paredes del aneurisma al tubo de dacrén para determinar el

sitio de implantacion de los ostium coronarios, que no deben quedar muy cerca de la prote-
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sis valvular, y a ese nivel se abre un orificio en cada lado del tubo de didmetro suficiente
para facilitar la anastomosis, se debe comenzar por la parte inferior tomando profundamen-
te la pared aortica y un segmento suficiente del borde del orificio en el dacron, para evitar
la dehiscencia. Una vez terminado el implante del ostium al tubo se refuerza la sutura con
algunos puntos apoyados en teflon, que toman la pared adrtica por fuera y la fijan al dacron.
Se mide el tubo de dacron para llegar al extremo distal de la aorta, se secciona en angulo de
45 grados con el extremo mas largo hacia delante y se comienza la anastomosis con prolene
3-0 de forma que el tubo quede dentro del aneurisma abierto, reforzando esta sutura con
tiras de teflon si es necesario. Se retira el pinzamiento adrtico y se reinicia el latido cardia-
co. Debido a las dificultades técnicas creadas por las anastomosis de los ostium coronarios
al conducto valvulado, teniendo en cuenta las alteraciones creadas por las deformidades del
aneurisma, han surgido variantes a la técnica. Técnica de anastomosis coronaria en bo-
ton: aqui, en lugar de aproximar la pared con los ostium al conducto, se secciona la pared
aortica en forma circular alrededor del ostium de cada coronaria, con suficiente margen de
seguridad y mayor movilidad. Se anastomosan a los orificios de la prétesis vascular dismi-

nuyendo sustancialmente la posibilidad de dehiscencia y sangramiento (42).

D.- Técnica de Cabrol

Descrita por Cabrol y colaboradores en 1981, facilita la anastomosis de los ostium al con-
ducto cuando éstos estan situados muy bajos, cerca de la prétesis valvular, o muy desplaza-
dos por la dilatacién del aneurisma. La técnica original se describe como después del im-
plante del injerto valvulado se toma un injerto vascular de dacréon de 8 mm suturando cada
extremo alrededor de los ostium izquierdo y derecho, quedando unidos entre si, y poste-

riormente se realiza una anastomosis latero-lateral entre ambas protesis tubulares.

En la técnica clasica de Cabrol para reimplante coronario, se anastomosa un injerto de tubo
de Dacron de 8 a 10 mm de extremo a extremo al tejido aortico que rodea el ostium corona-
rio izquierdo y derecho. Se realiza una abertura en una posicion apropiada en el injerto aor-

tico y se confecciona una anastomosis con los tubos previamente anastomosados. La técni-
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ca de Cabrol modificada implica la formacion de botones coronarios individuales que per-

miten el injerto de Dacron de pequefio calibre a cada una de los ostium coronarios (43).

E.- Técnica de David:

Técnica de reimplantacion de la raiz, descrita por el Dr. Tirone David. Consiste en la sutura
proximal de la prétesis sobre la parte externa del anillo adrtico con el empleo de 6 a 12 pun-
tos en U desde la parte interna del anillo, reimplantando el remanente de la valvula dentro
de la prétesis mediante una sutura interna. Esta técnica ha destacado por la fijacion externa
del anillo adrtico, evitando recurrencias de la insuficiencia adrtica por la re-dilatacion del
mismo. Y en un intento de recrear la morfologia sinusal de los senos de Valsalva, a las pro-
tesis rectas, han aparecido posteriores modificaciones técnicas hasta la ultima, denominada

David-V.

Se aplica en algunos pacientes con dilatacion anular portadores de aneurismas de aorta as-
cendente e insuficiencia adrtica significante que presentan valvas adrticas de caracteristicas
normales o ligeramente estiradas por la dilatacion y existe la posibilidad de su conserva-
cion, de tal manera que se realiza la reseccion de los tres senos adrticos en las dilataciones
anulares significativas y se reimplanta la valvula adrtica nativa en el interior de un tubo de
dacron, fijando éste al anillo aortico, que ejerce un efecto de anuloplastia y reduce su tama-
o significativamente. Posteriormente se hard la implantacion de las coronarias al dacron
como esta establecido en la técnica de Bentall. En 1992, David y Feindel, publican una se-
rie de 10 pacientes tratados por insuficiencia valvular aértica y aneurisma de aorta ascen-
dente, con la técnica de preservacion valvular que se convierte en la técnica original, to-

mando el nombre de Técnica de David 1.

Este procedimiento consistia en la sustitucion de raiz y aorta ascendente, con reimplanta-
cion de la valvula aortica a través de la resuspension de las comisuras valvulares en el inte-
rior de un injerto tubular de Dacron recto, que era fijado al esqueleto fibroso en la base de

la raiz adrtica y el posterior reimplante de los botones coronarios. En los pacientes afectos
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de SM, la reseccion de la mayor cantidad de pared aortica afecta, reducia la incidencia de

rediseccion adrtica, formacion de pseudoaneurismas y necesidad de reoperacion (44).

En 1995, surge la técnica de David I1, descrita por David, Feindel y Boss, presentada como
una técnica de remodelado aortico, que debia aplicarse en pacientes sin dilatacion del anillo
aortico, con dilatacion de alguno de los senos adrticos o que precisaban correccion de la
union sinotubular. Esta técnica consistia en el reemplazo de los tres senos de Valsalva por
un injerto recto previamente confeccionado con posterior reimplante del origen de las arte-

rias coronarias al mismo.

El inconveniente principal del David II, es que se utiliza un injerto recto, y no se reconstru-
yen los senos de Valsalva cuyo papel en la dinamica valvular seria de especial relevancia en
la posterior viabilidad de la valvula adrtica, ya que al no reconstruir los senos de Valsalva,
los velos resuspendidos podrian entrar en contacto con la pared del injerto de dacron en su
movimiento de apertura, lo que, con el paso del tiempo y el contacto repetitivo, podria ser
causa del deterioro. Ademas, esta técnica, no estabiliza el anillo adrtico. Por este motivo,
los intentos de conseguir una técnica ideal no cesaron, persiguiendo recrear una nueva raiz
aortica que fuera lo mas parecido a la raiz y valvula aortica nativas, disefiando unos neo-
senos de Valsalva y que se pudiera garantizar de esta manera, la durabilidad a largo plazo

de la valvula adrtica (45).

Cochran y sus colaboradores, en 1995, describen una variante de la técnica David I, deno-
mindndola la “Técnica de Seattle”, cuya principal caracteristica consistia en la reconstruc-
cion de unos nuevos senos adrticos. Con esta técnica, los tres senos de Valsalva son reem-
plazados, utilizando un injerto de Dacron tubular, al cual se le confeccionaba en su extremo
proximal tres indentaciones, con una profundidad méxima de 5-7 mm aproximadamente,
permitiendo la creacion de los nuevos pseudosenos. Posteriormente el injerto era fijado a
través de las suturas que resuspenden la valvula y velos aorticos, de igual forma a la sutura

propuesta en la Técnica de David I. Esto produciria un abultamiento del injerto a nivel de la

23



pared adrtica que corresponderia con los nuevos senos adrticos. Esta técnica estabiliza el
anillo adrtico a nivel de la base de la raiz adrtica y crea pseudosenos de Valsalva, con lo que
se evita el contacto de los velos valvulares adrticos en su movimiento de apertura y cierre
con el injerto de dacrén implantado, reduciendo de esta manera el estrés generado sobre los
mismos e incidiendo de forma directa en la durabilidad a largo plazo de la valvula adrtica.
En 1996, se describe también por David, una nueva variacion en su técnica original, el Da-
vid III. Constituye una variante en la técnica de remodelado aodrtico definida previamente
como David II o técnica de Yacoub, pero dirigida en este caso a pacientes con dilatacién
anular. En esta técnica, se reseca igualmente la porcion de raiz aortica y aorta ascendente
patologica, y se realiza una seccion a nivel de la unién sinotubular. Los tres senos de Val-
salva son reemplazados con el injerto de Dacron y precisa igualmente reimplante de los bo-
tones coronarios. El didmetro del injerto tubular, es una estimacion de la medida externa del
anillo aortico. La variacion consiste en el refuerzo del anillo aértico con una banda de Te-

flon, lo que contribuia a estabilizar la base de la raiz adrtica.

Diez afios mas tarde a la descripcion de la técnica original de David, en el afio 2003 Miller
propone una variacion en la técnica de reimplante valvular aodrtico, considerada la Técnica
de David IV. Consiste en la seleccion del injerto tubular de Dacron con una estimacion 4
mm superior al didmetro calculado, con el fin de realizar una plicatura circunferencial del
mismo a la altura de la nueva union sinotubular. De forma consecutiva, surge la técnica de
David V o Técnica Miller I, consistente en el reimplante valvular adrtico, también con re-
construccion de la unién sinotubular asociada, utilizando un injerto sobreestimado de 8
mm, que, tras su plicatura, consigue unos senos adrticos mas voluminosos que la técnica
previa de David IV. En el 2002, el grupo de Stanford con Craig Miller, desarrolla una modi-
ficacion en la técnica de David, denominada “Técnica de David V- Modificacién de Stan-
ford”, en la cual se incluia la utilizacion de dos tubos de diferentes didmetros, uno de mayor
diametro dirigido a sustituir la raiz adrtica o extremo proximal de la aorta (en el cual se rea-
lizaba la resuspension valvular), y otro de menor calibre, anastomosado en el extremo dis-

tal, destinado a la sustitucion del resto de aorta ascendente hasta el cayado o hemiarco (46).

24



La Técnica de David V-Modificacion de Stanford, ademas de sus ventajas desde el punto de
vista de dinamica y funcionalidad valvular, permite recortar el injerto proximal por encima
de las comisuras valvulares, lo que facilita la sutura de la valvula adrtica dentro del tubo
(resuspension) en comparacion con la técnica de David I, en que la sutura debia realizarse
desde el interior del Unico injerto utilizado y, por tanto, un injerto de mayor longitud que
dificultaba en gran medida su manejo. Permite también una estabilizacion mas firme del
anillo adrtico (plicaturas del injerto a nivel proximal), lo que asegura un mejor anclaje del

anillo adrtico al injerto (46).

F.- Técnica de Yacoub.

Descrita por el Dr. Magdi Yacoub en 1993 (un afio posterior a la descripcion del David I)
publica una serie de 10 pacientes, tratados con la técnica del “remodelado” de raiz adrtica,
que reemplaza de los tres senos de Valsalva, utilizando un con tres lengiietas en su extremo
proximal, y el posterior reimplante de los botones coronarios Consiste en la sustitucion de
la porcidon de los senos de Valsalva suturando la protesis al remanente de aorta de 3-5 mm,
siguiendo la linea de las comisuras, lo que confiere a la prétesis la morfologia fisioldgica de

los senos de Valsalva.

El segmento de raiz nativa enferma se reseca, respetando las comisuras con las valvas aor-
ticas adjuntas. A diferencia de la técnica de reimplante, esta técnica de remodelacion re-
construye la aorta mediante el uso de un injerto con 3 proyecciones "en forma de lengua"
que reemplazaran los senos aorticos resecados. El injerto se sutura luego al tejido del seno
adrtico remanente del paciente adyacente al anillo adrtico. Los origenes de las arterias co-
ronarias se unen al injerto. En contraste con la técnica de reimplante, el anillo adrtico nativo
no reside dentro del injerto aodrtico. La técnica del remodelado de raiz aortico se convertiria
en un método mas sencillo que aseguraba la resuspension valvular, con una altura de las
comisuras valvulares incrementada al tallar el injerto en su borde proximal. Sin embargo,
este procedimiento, mas sencillo técnicamente que la reimplantacion valvular adrtica, no

proporcionaba estabilizacion del anillo adrtico, ni estrechamiento de la union sinotubular, lo
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que se convertiria en el principal talébn de Aquiles de esta técnica a lo largo de su evolucion

y afios de puesta en practica (47).

G.- Reseccion de aneurismas que afectan al arco adrtico.

Uno de los segmentos de la aorta toracica que actualmente representa un gran reto para su
tratamiento es el arco adrtico; el desafio de este segmento anatomico es preservar la ade-
cuada perfusion cerebral, con el paso de los afios se han creado diferentes técnicas de canu-
lacion para lograrlo. La canulacion femoral con perfusion retrograda es una buena técnica,
pero tiene el inconveniente de aumentar el riesgo de diseccion retrograda, ademas de que se
necesita paro circulatorio e hipotermia profunda con posibles complicaciones neurologicas.
La canulacion axilar izquierda ha tenido buenos resultados teniendo la ventaja de poder ha-
cer perfusion cerebral anterdgrada con flujos bajos, lo cual permite aumentar el tiempo de
paro circulatorio, para poder trabajar a nivel del arco con un mejor indice de proteccion ce-
rebral. La anastomosis de los troncos supraaorticos se puede hacer en forma de plato, o en
su defecto con anastomosis especificas de cada uno de los troncos. Una vez resuelto el pro-
blema de los troncos supraaorticos, se comenzo a tratar de resolver el problema del manejo
de la aorta toracica descendente, no fue, sino que a mediados de los 80 cuando se comenzé
a utilizar la técnica denominada Trompa de Elefante, la cual permite hacer la cirugia del
arco aortico y/o de la aorta ascendente, protegiendo un segmento de por lo menos 5 a 10 cm
de la aorta toracica descendente. En 90% de los casos se usa una esternotomia extendida.
Esta incision da acceso a la aorta ascendente, el arco y la aorta toracica descendente proxi-
mal hasta 5 cm mas alla del origen de la arteria subclavia izquierda. La esternotomia media
convencional se extiende a lo largo del borde del musculo esternocleidomastoideo en el
lado izquierdo del cuello. Se realiza reseccion por completo de la porcidn aneurismatica de
la aorta y se realiza una anastomosis de espesor completo a la aorta normal restante. Se re-
comienda el refuerzo de la anastomosis con teflon en la parte exterior de la pared aortica.
La mayoria de las anastomosis se realizan con polipropileno 3-0. La reconstruccién del arco

aortico requiere diferentes enfoques, técnicas y estrategias quirtrgicas, dependiendo de la
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patologia del arco y la participacion de la aorta proximal y distal al arco. Por lo tanto, estan

descritas diferentes enfoques para la reconstruccion del arco.

Procedimiento de Bentall y reemplazo de Hemi-arco.

Para el paciente con sindrome de Marfan y un aneurisma de la raiz adrtica asociado con in-
suficiencia adrtica severa y una aorta ascendente dilatada y afeccion de arco proximal. Se
realiza una esternotomia media. La derivacion cardiopulmonar se inicia a través de la arte-
ria axilar derecha y una canula de la auricula derecha doble canastilla. Se inicia el enfria-
miento, y cuando el corazon fibrila, se coloca vent a través de las venas pulmonares supe-
riores derechas. La aorta ascendente se pinza transversalmente y se abre. La cardioplejia se
infunde en ambos orificios coronarios. Se realiza el procedimiento Bentall. La aorta ascen-
dente distal y el arco proximal se movilizan y extirpan, dejando un manguito adrtico bisela-
do que se extiende desde la base de la arteria innominada de la derecha hasta 1 cm proximal
al ligamento arterioso. El injerto compuesto de Dacrdn se bisela y se anastomosa a la aorta
con una sutura continua de polipropileno 3-0. Se coloca la cabeza en una posicion Trende-
lemburg, y la perfusion a través de la canula de la arteria axilar se reestablece a perfusion
habitual para eliminar todo el aire de la aorta. Una vez que se ha evacuado todo el aire, se

asciende la temperatura.

Reemplazo total del arco

Esta técnica se ha descrito sobre todo cuando ya existe complicaciones tipo diseccion aorti-
ca, en el cual estan implicados las paredes de la aorta a diferentes niveles. Se prefiere la ar-
teria axilar derecha como método de canulacion. Se realiza una esternotomia media. La ca-
nulacion se lleva a cabo a través de la arteria axilar derecha y la auricula derecha. Se inicia
el bypass cardiopulmonar con enfriamiento. Cuando el corazon se fibrila, se coloca vent a
través de la vena pulmonar superior derecha. La aorta se pinza transversalmente y la aorta

proximal se abre. Se infunde Cardioplejia en los ostium.
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La raiz se reconstruye con técnica habitual de Bentall y De Bono. Para las anastomosis de
la aorta descendente se selecciona un injerto de dacrén de adecuado didmetro, se confec-
ciona en la aorta nativa una tira de teflon en el exterior y una tira pericardica en el interior
de la capa adrtica. Se unen al injerto seleccionado mediante anastomosis con polipropileno
3-0 para invaginar el injerto dentro del sdndwich aortico. Y posteriormente se confecciona

el injerto para el reimplante de los troncos supraorticos como se describié con anterioridad

(48).

La técnica de Ross o autoinjerto pulmonar.

El procedimiento fue descrito por Donald Ross en 1967, esta indicado principalmente en
pacientes menores de 20 afios con afeccion valvular aortica. Describe el reemplazo valvular
aortico con un injerto autdlogo de la arteria pulmonar. Lo anterior con el afan de permitir al
injerto aortico la oportunidad de continuar aumentando de tamafio conforme se desarrolle el
crecimiento del paciente, ademas de que permite a los pacientes estar libres de terapia anti-
coagulante. Las desventajas incluyen la sustitucion de una valvula previamente “sana” (la
pulmonar), y que al tratarse de un homoinjerto existe la posibilidad de una nueva dilatacion
de la neoaorta ocasionando una nueva disfuncion valvular. Sin embargo, la experiencia a

largo plazo en este tipo de procedimientos ha sido favorable (49).

Se realiza canulacion aortica y dos cavas, de manera habitual, se coloca vent de cavidades
izquierdas a nivel de la vena pulmonar superior derecha, pinzamiento aortico y se adminis-
tra cardioplejia anterograda y retrograda, se incide la aorta de manera tranversal, y se con-
fecciona el injerto pulmonar como se observa en las figuras. Se reseca la valvula aortica y
se confeccionan botones con porciones de pared aortica alrededor de los ostium coronarios.
Se incide igualmente de manera transversa la porcion distal del injerto pulmonar, obtenién-
dose el injerto libre, se realizan mediciones entre el anillo adrtico y el injerto pulmonar, tra-
tando de equiparar los diametros, si es necesario ampliar el anillo adrtico se realiza en estos
momentos. El remanente de anillo aortico se utiliza para la confeccion de la anastomosis de

la neo aorta. Se debe de tener precaucion en no seccionar o lastimar la arteria Descendente
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anterior o sus primeras ramas debido a que transcurren entre los grandes vasos, para ello se

puede utilizar un dilatador de coronarias, que nos permita observar su trayecto (50).

Los primeros pasos en la confeccion de las anastomosis del injerto pulmonar, se prefiere
surgete de prolene 3-0, iniciando siempre de la parte posterior para permitir una adecuada
visualizacion de cada punto. En la misma figura se observa también la anuloplastia realiza-
da al plano valvular adrtico para permitir emparejar los diametros aortico y pulmonar, lo
que también confiere mayor seguridad en la prevencion de dilatacion anular aortica. Se ali-
nean los senos de valsalva con los botones de las arterias coronarias, y se incide el injerto

pulmonar sobre su pared para anastomosar las coronarias.

Se observa la confeccion de las anastomosis dela neo-aorta y de la implantacion de las arte-
rias coronarias. Se recomienda no despinzar hasta terminar la anastomosis de la pulmonar
para evitar lesionar el trayecto de la Descendente anterior. Se saca el aire de cavidades iz-
quierda y se despinza, en la ultima figura se observa el Procedimiento de Ross ya termina-
do. Algunos autores recomiendan el uso de teflon para reforzar las anastomosis. Aunque se
considera generalmente como una cirugia de alta complejidad, los resultados en cuanto a
morbilidad y mortalidad demuestran todo lo contrario. Al no existir material protésico, se
evitan los riesgos asociados a la anticoagulacion cronica y la valvula pulmonar en posicion
adrtica ha mostrado una durabilidad y un perfil hemodindmico excelente en la mayoria de
las series. Cuando existe obstruccion del tracto de salida del ventriculo izquierdo, se hace el
procedimiento de Ross — Konno, en el cual se hace la ampliacién subvalvular del septum
interventricular con un parche o con una extension de la pared del tracto de salida del ven-

triculo (51).

El tratamiento quirurgico en Arteritis de Takayasu.
El tratamiento de estos pacientes va dirigido en dos aspectos: el médico y el quirtrgico. El

manejo medico ha mejorado en los ultimos afios y hoy en dia se basa en el manejo combi-
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nado con esteroides, inmunosupresores y la terapia bioldgica, lo cual ha logrado mejorar el
pronostico de estos pacientes, sin embargo y pesar de una mejoria en los criterios diagnds-
ticos y el manejo medico el papel del manejo quirurgico sigue siendo importante en el ma-
nejo de los pacientes con AT. Las estrategias incluyen la colocacion de Stent por via percu-
tanea para los segmentos afectados cuando estos son cortos, sin embargo, dos terceras par-
tes de estos pacientes presentan reestenosis del segmento tratado. La revascularizacion del
segmento afectado con injertos y el reimplante de 6rganos afectados son estrategias quirur-
gicas, pudiendo mejor los resultados y disminuir la morbilidad (riesgo de accidentes cere-
brales vasculares, corregir la hipertension reno-vascular y mejorar el flujo sanguineos de

los 6rganos afectados y las extremidades) (52).

Las indicaciones para el manejo quirdrgico son diversas, como: 1) estenosis reno-vascular
severa que causa hipertension; 2) estenosis coronaria; 3) Claudicacion de las extremidades
por actividad cotidiana; 4) Isquemia cerebral y/o estenosis critica (mayor a 80%) de 3 o
mas vasos cerebrales; 5) insuficiencia aortica grave; 6) aneurisma progresivo mayores de
Scm con tendencia a la diseccion o ruptura; y 7) coartacion severa de la aorta (53-54). La
presencia de lesiones extensas y fibrosas junto con la persistencia de la inflamacioén en la
pared vascular a pesar de la remision clinica y por laboratorios puede reducir el éxito del
manejo quirurgico (55). Las posibles complicaciones de los procedimientos quirurgicos in-
cluyen re-estenosis, oclusion del injerto y aneurisma a nivel de la anastomosis, y estas pue-
den ocurrir en cualquier momento a largo plazo y generar un proceso inflamatorio progre-
sivo, sin embargo, el uso de suturas sintéticas puede reducir tales complicaciones (54). Los
procedimientos quirurgicos conllevan riesgos adicionales ya que los pacientes suelen estar
inmunosuprimidos, con obesidad y osteopenia producto de la terapia cronica con corticoes-
teroides. En particular las correcciones de los aneurismas adrticos presentan una elevada

morbimortalidad, comparado con el resto de los procedimientos (56).

El contexto quirurgico propio de la enfermedad es complejo dado a un proceso inflamatorio

de la zona quirtrgica, por lo que un adecuado tratamiento médico antes durante y posterior
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al procedimiento quirurgico son determinantes en el éxito del manejo de estos pacientes, en
pacientes con inflamacion activa en el momento de la revascularizacion, la tasa de compli-
caciones a los 5 afios se incrementa siete veces. En un estudio multicéntrico que comparo el
manejo quirdrgico contra el endovascular en procedimientos vasculares demostré que los
sometidos a procedimientos endovasculares presentaban mayor complicacion comparado
con el quirargico (50% Vs 37%, en los primeros 3 meses), siendo la principal complicacion
la reestenosis, la tasa de sobrevivencia libre de complicaciones vasculares a 5 y 10 afios fue
de 60% y 57% comparado con 49% y 29%, en aquellos tratados por cirugia comparado con
el tratamiento endovascular, respectivamente. Sin embargo, también demostré que los mar-
cadores biologicos de inflamacién en el momento del procedimiento fueron significativa-

mente mayores en los pacientes que presentaron complicaciones (57).

Las opciones quirtrgicas para el manejo de la AT son diversas ya que varian de acuerdo a
las arterias y drganos blancos afectados, por lo que se agrupan en tres rubros principales: 1)
Cirugia para o6rgano blanco; 2) Cirugia para lesiones estendticas/oclusivas, y; 3) Cirugia

cardiaca.

Cirugia para organos blancos: La prioridad es rescatar el 6rgano afectado por el dafio in-
flamatorio. El papel de la cirugia preservadora de 6rganos es de vital interés para la calidad
de vida de estos pacientes, ya que son procedimiento que logran modificar la evolucion na-
tural de la enfermedad. De acuerdo a los 6rganos rescatados, subdividimos este grupo en:

renal, cerebral e intestinal.

Los procedimientos prototipos en la cirugia a nivel renal son el autotrasplante y la revascu-
larizacion renal, en el primer caso el rifion dafiado se extirpa de su ubicacion habitual y por
medio de los vasos renales propios o injertos se reimplanta a nivel de la fosa iliaca ipsilate-
ral anastomosando la arteria y vena renal a los vasos iliacos (Figura 3); en el segundo pro-
cedimiento, a través de injertos venosos (vena safena autologa) 6 protésicos (Woven Da-

cron o Politetrafluoretileno (PTFE)) se realiza un puente entre un segmento de la aorta ab-
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dominal viable y la arteria renal permeable con el fin de llevar un flujo sanguineo adecua-
do, pudiendo abarcar las dos arterias renales en los casos que los dos rifiones se encuentren
comprometidos (Figura 4) (58). La revascularizacion de los troncos supraadrticos es repre-
sentativa de la cirugia preservadora de la funcidon cerebral, ya que trata de conservar un
adecuado flujo sanguineo al cerebro a través de los sistemas carotideos y vertebrales, a tra-
vés de injertos vasculares (Woven Dacron 6 PTFE) (Figura 5). La revascularizacion de la
arteria mesentérica suele realizarse con injertos de vena safena interna autologa inversa con
el objetivo de preservar la funcion intestinal. Ante esta opcidn quirurgica es prioritaria una
adecuada valoracioén preoperatoria ya que pudiera existir un dafo irreversible de los 6rga-
nos a tratar, cuando las lesiones de las arterias renales conllevan a un dafio permanente a
dicho rifién este pude desarrollar abscesos o atrofia producto de la hipoperfusion, escena-
rios en los que se debe de realizar una cirugia de exclusion para controlar el dafio y evitar

complicaciones.

Cirugia para lesiones estendticas/oclusivas: Se han descrito multiples técnicas para co-
rregir este tipo de lesiones las cuales son muy frecuentes en esta enfermedad, dichas técni-
cas consisten en angioplastia con parche del segmento con estenosis, el remplazo de tal
segmento con un injerto vascular (Woven Dacrén 6 PTFE) e incluso derivar el flujo a través
de un injerto sin resecar la zona afectada cuando se trata de un segmento largo, tortuoso y/o
de dificil acceso. La cirugia de reemplazo con material protésico se ha convertido en el es-
tandar de oro en el manejo de las lesiones cortas y de los segmentos de facil acceso; ejem-
plo de estos procedimientos es la sustitucion de la aorta ascendente el cual puede involucrar
la valvula aortica (procedimiento de Bentall y DeBono), la sustitucion de arco aodrtico con o
sin la revascularizacion de los troncos supraadrticos y la sustitucion de la aorta abdominal
con o sin la revascularizacion de los vasos abdominales. Cuando la region afectada es am-
plia, con anatomia poco favorable y pobre acceso quirurgico se realiza una cirugia derivati-
va. Las derivaciones aorto-adrticas (DAA) se pueden realizar en cualquier segmento de la
aorta, por ejemplo: en caso que la lesion se encuentre en la aorta toracica descendente, pue-

de colocarse un injerto entre la aorta ascendente y la aorta abdominal, con lo que disminuye
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la morbilidad y la complejidad quirtrgica, sin sacrificar resultados a largo plazo. Estos in-
jertos pueden ser extra anatomicos e incluso pasar de modo transdiafragmatico o retrohepa-
tico, por lo regular se usan injertos de Woven Dacron y se pueden o no revascularizar arte-

rias que salgan de los segmentos afectados.

Cirugia cardiaca: Es frecuente la lesion de la véalvula aortica cuando los aneurismas de la
aorta ascendente estan presentes regularmente asociados a un segmento con estenosis distal
al aneurisma, también pueden presentarse lesiones oclusivas en los ostium coronarios que
lleguen a afectar a las arterias coronarias. En los casos donde se detecte una lesion cardiaca
es preferible tratarla de primera intencion para disminuir el riesgo peri operatorio de los
otros procedimientos, incluso se ha optado por técnicas en las cuales se resuelvan tanto los
problemas cardiacos como las afecciones en otros segmentos de la aorta en un mismo tiem-
po quirdrgico, en este escenario algunos grupos han optado por realizar un manejo hibrido

con resultados dudosos para los pacientes con AT.
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4.-Plateamiento del problema
4.1 Justificacion

El Instituto Nacional de Cardiologia es un centro de referencia para la atencion de estos pa-
cientes por lo que nuestro objetivo fue evaluar las condiciones epidemiologicas, tipo de
manejo quirdrgico evolucion y sobrevida de pacientes con enfermedades del tejido conecti-

vo y vasculitis y dafio cardiovascular atendidos en un periodo de 20 afios.

4.2 Pregunta de investigacion.

(Cual es la epidemiologia de enfermedades reumatologicas con dafio adrtico y valvular tra-

tadas con cirugia cardiovascular e intervencionismo cardiaco o periférico?

5.-Objetivo

5.1 Objetivo Primario

Conocer las principales caracteristicas clinicas y epidemiologicas de pacientes con
enfermedades del tejido conectivo y vasculitis que dafian la aorta y son sometidos a

cirugia cardiotoracica e intervencionismo.
5.2 Objetivos Secundarios

Conocer la prevalencia Institucional de cirugias realizadas en pacientes con enfer-
medad del tejido conectivo y vasculitis.

Conocer la principal indicacién quirirgica en padecimientos reumatologicos com-
plicados.

Describir el tipo de cirugia e intervencion a la que fueron sometidos.

Describir las principales complicaciones post quirtirgicas a temprano y largo plazo.

Identificar las principales causas de re-intervencion quirargica.
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Evaluar la supervivencia de los pacientes con enfermedades reumatologicas someti-
dos a cirugia cardiotoracica e intervencionismo.
Evaluar las principales caracteristicas demograficas, clinicas y de imagen asociadas

a mal prondstico.

6.-Hipotesis

Las enfermedades reumatoldgicas como lo son arteritis de Takayasu, sindrome de Marfan,
sindrome de Beal-Heach y sindrome de Loeyz-Dietz con dafio adrtico y valvular tratas con
cirugia cardiovascular e intervencionismo tiene una adecuada evolucion clinica post quirtr-

gica y mayor supervivencia en el seguimiento a largo plazo.
7.-Diseiio del estudio

Estudio observacional, longitudinal, retrospectivo, retrolectivo y comparativo. Estudio tipo

cohorte ambispectiva.

7.1 Descripcién de la poblacion de estudio.

7.1.1 Poblacion objetivo.
Pacientes de cualquier edad con diagnosticos de sindrome de Marfan, sindrome de Beal-

Heach, sindrome de Loeyz-Dietz y arteritis de Takayasucon dafio adrtico y valvular.

2. Poblacion elegible.
Pacientes de cualquier edad con diagnosticos de sindrome de Marfan, sindrome de Beal-
Heach, sindrome de Loeyz-Dietzclasificados de acuerdo al altimo Consenso de Brucelas y
arteritis de Takayasu clasificados de acuerdo al Colegio Americano de Reumatologia con

dano adrtico y valvular.
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3. Criterios de inclusion.
Pacientes de cualquier edad y sexo con diagnosticos de sindrome de Marfan, sindrome de
Beal-Heach, sindrome de Loeyz-Dietz clasificados de acuerdo al tltimo Consenso de Bru-
celas y arteritis de Takayasu clasificados de acuerdo al Colegio Americano de Reumatolo-
gia con dafio adrtico y valvular el cual haya sometido a cualquier cirugia cardiotoracica o

intervencionismo cardiaco o periférico.

4. Criterios de exclusion.

Pacientes que no cumplan criterios de clasificacion con base al tltimo consenso de
Brucelas y del Colegio Americano de Reumatologia.

Pacientes con diagnostico de enfermedad de tejido conectivo.

Diagnostico o sospecha clinica de vasculitis.

5. Criterios de eliminacion.
No contar con expediente clinico.

Pérdida de seguimiento en el Instituto Nacional de Cardiologia “Ignacio Chavez”.

6. Especificacion de variable dependiente e independiente.
Se recabaron variables clinicas como lo son edad al momento de la cirugia (afios), peso
(kg), talla (m), IMC, diagnostico reumatologico, fecha de diagnostico de enfermedad
reumatoldgica, presencia de antecedente heredo familiar, ectasia dural, estrias, luxacioén de
cristalino, deformacion toracica tipo pectus excavatum o carinatum, signos de Steinberg y
Walker-Murdoch, presencia de actividad clinica en arteritis de takayasu, tipo de actividad

en arteritis, fecha de ultima consulta, tiempo de seguimiento (meses).

Variables relacionadas con el procedimiento quirtirgico como lo son fecha de tratamiento
quirurgico o intervencionismo, procedimiento realizado, complicaciones presentadas en el
post quirtrgico inmediato y tardio, tiempo de circulacidon extra corpdrea (minutos), tiempo
de pinzamiento (minutos), sangrado total (ml), tipo de protesis y numero colocada. Las va-

riables paraclinicas seran Hb (mg/dl), hematocrito (%), velocidad de sedimentacién globu-
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lar (mm/h), proteina c reactiva (mg/l), fraccion de expulsion del ventriculo izquierdo (%),
mencion de hipertension pulmonar. Las variables obtenidas de la evaluacion de la aorta
mediante tomografia computada lo seran didmetros en milimetros del tracto de salida del

ventriculo izquierdo, raiz adrtica, aorta ascendente, aorta descendente, aorta abdominal.

2. Tamaiio de la muestra.
Se realiz6é un muestreo de conveniencia de todos los expedientes clinicos y registros de to-
mografia, ecocardiografia los cuales tengan diagnéstico de sindrome de Marfan, sindrome

de Beal-Heach, sindrome de Loeyz-Dietz y arteritis de Takayasu.

3. Técnica de recoleccion de datos.
Se recolectaron datos de forma retrospectiva del expediente clinico fisico y electronico, en

el departamento de Archivo clinico del Instituto Nacional de Cardiologia “Ignacio Chéavez”.

8.-Material y Métodos

Es un estudio retrospectivo y descriptivo en un periodo de 43 afos, se incluyeron 212 pa-
cientes de cualquier edad y género, de los cuales 77 fueron pacientes con AT con mas de 3
criterios del Colegio Americano de Reumatologia (ACR) y para los nifios se considerd la
clasificacion de EULAR/PRINTO.32 Un total de 135 tuvieron enfermedad del tejido co-
nectivo y fueron clasificados de acuerdo a los criterios de Ghent . Todos que hubieran sido
intervenidos mediante cirugia, y/o intervencionismo cardiaco o periférico. La recoleccion
de datos fue a través del expediente clinico, de donde se obtuvieron variables demograficas,
tiempo de seguimiento, procedimiento quirirgico y complicaciones de la intervencion.

Se realiz6 estadistico descriptivo y las variables continuas fueron reportadas con media +

desviacion estandar o con mediana y rangos inter-cuartiles de acuerdo a la distribucién. Se
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evalud normalidad con prueba de Kolmogorov, Las variables categdricas en niimero y por-
centaje. Se realizo andlisis de contingencia para evaluar diferencias entre variables catego-
ricas con prueba de X2 o Prueba exacta de Fisher segun el caso.

Supervivencia con curvas de Kaplan Meier y su significancia con la prueba de rango loga-
ritmico. El analisis multivariado de la supervivencia observada se basdé en modelo de ries-
gos proporcionales de Cox, usando un abordaje escalonado. La significancia fue evaluada

a dos colas, con un error o < 0.05. Software SPSS 23 (Chicago IL. EU)

9.-Analisis estadistico

En el andlisis estadistico se evalué normalidad de las variables continuas con prueba de
Kolmogorov, las variables continuas fueron expresadas en media + desviacion estdndar o
mediana y rangos inter-cuartiles de acuerdo a la distribucioén. Las variables categoricas fue-
ron expresadas en nimero y porcentaje. Diferencias entre grupos fueron consideradas como
significativas cuando p < 0.05. Se realizara analisis univariado con regresion logistica para
determinar predictores de re-intervencion quirirgica y muerte. Aquellas variables con aso-
ciacion estadisticamente significativa con la persistencia re-intervencion o muerte ingresa-

ran a un modelo de regresion logistica multiple.

Se valor¢ la supervivencia con curvas de Kaplan Meier y su significancia con la prueba de
rango logaritmico. El analisis multivariado de la supervivencia observada se bas6é en mode-
lo de riesgos proporcionales de Coxusando un abordaje escalonado. Las variables explicati-
vas fueron categoricas. Se us6 hazard relativo RH = exp (betal) como indicador de riesgo
de muerte en los distintos grupos, donde beta 1 fue el pardmetro basico en el modelo de

Cox.
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10.-Resultados

Resultados Takayasu

Un total de 77 pacientes con arteritis de Takayasu (AT) con edad fue de 31£14 afios de edad
fueron incluidos, 60 (78%) fueron mujeres. La frecuencia de los criterios de inclusion co-
morbilidad y el tipo de lesion arterial y/o frecuencia de aneurismas, distribuidos de acuerdo

al género, se muestran en la Tabla 1.
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Tabla 1.- Frecuencia de criterios clinicos (ACR) EULAR/PRINTO y comorbilidades en pa-

cientes con AT.

Variables

Edad Xz DE
IMC

Variables de los criterios de Clasificacion (ACR) y (EULAR/PRINTO) n (%)

Edad < a 40 afos

Claudicacion
Soplos
Diferencia TAS
Ausencia de pulsos
Lesién arterial
Tipo |

Tipo | + P

Tipo lla

Tipo lIb

Tipo lib+p
Tipo lll

Tipo IV

Tipo IV+ C
Tipo IV + P
Tipo V
TipoV+C
Tipo V +P
TipoV+C+P

Aneurismas

Laboratorio Mediana (Min-
Max)

Total

77 (100%)

31+14

57 (74)
43 (56)
63 (89)
68 (88)

70 (91)

Mujeres
60 (78%)

33+15

41 (68)
35 (58)
49 (82)
54 (90)

55 (92)

Hombres
17 (22%)

28+9

23+3

16 (94)
8 (47)
14 (82)
14 (82)

15 (88)

2(12)

1(6)

3(18)

7 (41)
2(12)

2(12)

3(18)

NS

NS

NS

NS

NS

NS

NS

NS

NS

NS

NS

NS

NS

NS

NS

NS

NS

NS

NS
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VSG 27 (1.5-70) 32 (1.5-70) 10 (4-64) NS

PCR 4.8 (0.11-287 8.7 (0.11-287) 2(0.29-119) NS

Comorbilidades

DM 4 (5) 3(5) 1(6) NS
HAS 55 (71) 43 (71) 12 (71) NS
Tabaquismo 15 (20) 9 (15) 6 (35) 0.08
Alcoholismo 10 (13) 3(5) 7 (41) 0.0006
Pacientes con Actividad 55(71) 48 (80) 7(41) 0.005

Grupo etario
Adultos 64 (83) 50 (83) 14 (82) NS

Nifios 13 (17) 10 (17) 3(18) NS

La principal sintomatologia en adultos fue, disnea 54 (70 %), cefalea 46 (60 %), mareo 40
(52 %), angina de pecho 32 (42 %), visidon borrosa 29 (38 %) sincope 22 (29 %) y pareste-
sias 26 (24%).

El calculo sobre el total de 364 pacientes con diagnostico confirmado de AT en el Instituto
Nacional de Cardiologia en un periodo de 43 afos, dio como resultado que en esta serie que
el total de pacientes que ingresaron fue de 8.4/afno y de ellos 1.8 son intervenidos por afio, y
la prevalencia de este tipo de atencion terapéutica en estos pacientes es de 21% en esta ins-
titucion. El tipo de cirugia de cardiovascular y el 1 tipo de lesion arterial que tenian los pa-

cientes se muestra en la Tabla 2.
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Tabla 2 Tipo de Cirugia Cardiovascular y causa de muerte en pacientes con ar-

teritis de Takayasu.

G

T

= M M = M T M M MM = M

M M M M =T = M M M T

Edad

11

34

32

36

28

26

25

15

43

33

49

42

35

64

34

76

36

31

31

30

33

45

22

Tipo de clasi-
ficacion

V+C

V+C

V+C+P

V+C

V+C

lla

IV+C

V4P

F]

V+C+P

Tipo de cirugia cardiovascular

Revascularizacion coronaria y Femoro-femoral

Revascularizacidn coronaria + Plastia de aorta ascendente +

CVM + CVAo.

Revascularizacion coronaria

Revascularizacion coronaria + CVM+ CVAo
Revascularizacion coronaria

Cambio valvular adrtico

Cambio valvular adrtico + reseccidon de rodete subaortico
Cambio valvular adrtico + Aortoplastia

Cambio valvular adrtico

Cambio valvular adrtico

Cambio valvular adrtico

Cambio valvular adrtico y colocacion de Marcapaso
Cambio valvular mitral

Cambio valvular mitral+ plastia tricuspidea

Ventana pericardica

Ventana pericardica

Ventana pericardica

Bentall y DeBono y reimplante de carotida y SCI
Bentall y DeBono + CVAo.

Bentall y DeBono+ CVAo + CVM

Bentall y DeBono + CVAo

Bentall y DeBono + CVA+CVM
Revascularizacién de Ao Asc a Ao infrarenal

Revascularizacion de Ao Asc a Ao infrarenal

TE  Muer

te

16

10

36

0.1 NQ

10
36
96

12

36
12

24

25 NQ
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F 12 IV Revascularizacidén de Ao Desc a Ao infrarrenal 21

F 23V Revascularizacién de Ao Asc a Ao abdominal 2

M 16 IV Revascularizacién de Ao Asc a |Ao abdominal 1 NQ

F 59 V+C+P Revascularizacion de aorta abdominal 2 Qx

F 60 V+C+P Revascularizacion abdominal y pélvico e injerto extra anato- 0.3 NQ
mico

F 32 V Sustitucién toracoabdominal bifurcado reimplante de vasos 0 NQ
lumbares.

M 46 V Derivacion de Ao toracica Asc a aorta abdominal infra dia- 3
fragmatica

F 11 lla Plastia del seno de valsalva no coronariano 12

F 30 V Reseccién de aneurisma VI calcificado 3

M 33 lib Reseccion de Aly VD 60

G= Genero, TE= tiempo de evolucién, CVM= Cambio valvular mitral, CVAo0 Cambio valvular aortico, SVCl==
Genero, TE= tiempo de evolucion, CVM= Cambio valvular mitral, CVAo0 Cambio valvular aortico, SVCI= Sub-
clavia izquierda, Ao= Aorta, Asc= Ascendente, Desc= Descendente. NQ= no quirurgica,



En la fabla 3 se muestran otros tipos de cirugia realizados por involucro de arterias que irri-

gan diversos 6rganos y otros tipos de cirugia.

Tabla 3. Tipos de cirugia de revascularizacion en otros sitios en pacientes con arteritis de Taka-

yasu.

G Edad

22
18
23

28

m m S = M

28

28

-

43

-

45

25

17

18

16

M M M M m M

40

43

34

28

35

28

14

=E =E M M = = T

19

Clasifica- Tipo de cirugia

cion
b
\Y,

Revascularizacion carotidea izquierda
Revascularizacion carotidea
Revascularizacion renal izquierda
Nefrectomia derecha

Nefrectomia derecha e injerto Aorto-Renal

Nefrectomia derecha

Nefrectomia derecha y autotrasplante derecho

Nefrectomia izquierda

Nefrectomia Izquierda

Autotransplante renal derecho a iliaca primitiva
Autotransplante renal izquierdo
Autotransplante renal derecho

Autotransplante renal derecho y Bypass en coartacion adr-
tica

Trasplante renal

Autotransplante renal derecho

Autotransplante renal derecho
Cesarea

Cesarea

Biopsia tumor retroperitoneal

Estereotomia exploradora

TE

23

36

96

24

28

17

12

24

36

48

47

Causa de
muerte

Qx

NQ

NQ

NQ

NQ

Qax
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M 16 V+P Amputacién Miembro pélvico derecho. 210

G= Genero, TE= Tiempo de evolucion quirargica, QX= muerte relacionada con la cirugia, NQ= muerte no rela-
cionada con la cirugia.

La Tabla 4 muestra el tipo de intervencion realizada y el tipo de lesion arterial que tenian
los pacientes.

Tabla 4.- Tipo de intervencion en pacientes con arteritis de Takayasu

G Edad Clasificacién*  Tipo de intervencién Tiempo de Muerte
evolucién

F 56 é Angioplastia pulmonar con balén 1 NPI

F 33 V+P Angioplastia pulmonar con baldn 84

F 66 IIb+P Angioplastia pulmonar con balén 1 NPI

F 16 1]s) Angioplastia con Stent en aorta descendente 108

F 41 1lb+P Stents arteria pulmonar, sangrado 0 El

F 28 \Y Stents Medicado en renal izquierda 12

F 27 IV+P Stents ambas renales 132

F 11 | Stents en SCl y angioplastia de SCD 36

F 42 \Y Stents abdominal y dos iliacas 2) Stent SCI 72

F 2 IIb Stents palmaz aorta descendente 48

F 33 \Y 2 Stents en aorta abdominal 204

F 20 \Y Stents aorta ascendente y abdominal 204

F 31 IIb 3 Stents en aorta descendente y abdominal 228

F 47 V+P Stent SCI 84

F 33 lib Stent SCI 96 NPI

M 31 V+C Stents en arterias renales bilaterales 96

F 45 Vv Marcapaso DDD 72

NPI= No por intervencion, El= En la intervencién, SCl= Subclavia izquierda, SCD= Subclavia dere-
cha
NPI= No por intervencion, El= En la intervencién, SCl= Subclavia izquierda, SCD= Subclavia dere-
cha
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De los 77 pacientes con AT, 60 fueron tratados mediante cirugia y 17 por intervencion. En
el grupo en general de los que requirieron de atencion quirdrgica y/o Intervencionista so-
brevivieron 52 (67%), 19 (25%) fallecieron y 6 (8%) se desconoce su evolucion, debido a
que dejaron de acudir al Instituto y no fue posible localizarlos. De las causas de defuncién
relacionadas con la cirugia o intervencion fueron 6 (8%) y por otra causa diferente 13
(17%).

De los 19 fallecimientos 15 (25%) fueron tratados mediante cirugia, de los cuales 4 (6%)
fueron relacionados a la cirugia y 11 (19%) por otra causa. En los que se trataron con inter-
vencion hubo 4 fallecimientos de los cuales 1 (2%) con relacion a la intervencion y 3 (5%)
por otra causa.

En los pacientes tratados por cirugia donde se empled circulacion extracorporea, el tiempo
fue de 148 + 53 y el de pinzamiento adrtico 98 + 52.

De los 61 pacientes atendidos por cirugia, 48 (71%) solo tuvieron una cirugia, de los cuales
sobreviven 34 (71%), 3 (6%) fallecieron con relacion a la cirugia y 6 (13%) por otra causa
y en 5 (11%) se desconocio su evolucion. En 8 (13%) pacientes se requirié de dos cirugias,
de ellos sobreviven 4 (50%) 1 (13%) falleci6 con relacion a la cirugia y 3 (38%) por otra
causa. Se requiri6 realizar tres cirugias en 3 (5%) sobreviven 2 (67%) y 1 (33%) falleci6
por causa no quirurgica. En 2 (2%) tuvieron cuatro cirugias sobrevive 1 (50%) y el otro fa-
llecid por edema agudo pulmonar.

De los 16 atendidos por intervencionismo. En 12 (75%) solo se les realizo una intervencion

y de ellos sobreviven 7 (58%), 2 (17%) fallecieron en la intervencion, 2 (17%) por otra cau-
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sa'y en uno se desconoce su evolucion. En 3 (19%) se realizaron dos intervenciones y to-
dos sobreviven, solo en 1 (6%) se requiri6 de 4 intervenciones (Se le instalo un stent en aor-
ta toracica en 2010, en 2013 uno en aorta abdominal, 2014 angioplastia de arteria renal iz-
quierda y en 2015 se instald Stent en la arteria renal derecha).

Resultados de supervivencia.

El seguimiento de los pacientes con AT tuvo una mediana de 6 anos con un IQR de 2 - 12
afios, con un maximo de 49 anos. La media de supervivencia asociada a mortalidad por
cualquier causa en el seguimiento de los pacientes con diagnostico de AT es de 18.42 afios
(IC 95 % 14.5-22.3) y la media de supervivencia asociada a muerte asociada al procedi-
miento quirurgico es de 28.52 afios (IC 95 % 26.61- 30.42). En el procedimiento mediante
intervencion cardiaca o periférica la media de supervivencia fue 27.26 afios (IC 95 % 24.25
-30.27).

No existe diferencia en la supervivencia global entre el procedimiento quirtrgico e inter-
vencionista (Log Rank p=0.10). Asi como tampoco hubo diferencia en supervivencia ante
la presencia de actividad de la arteritis de Takayasu y los que no presentan (Log Rank
p=0.10).

Resultados de pacientes con SM y otras variantes clinicas.

De los pacientes con enfermedad del tejido conectivo.

Se incluyeron un total de 135 pacientes, 77 (57%) fueron hombres, la razon H/M es de
1.3:1. Con sindrome de marfan (SM), 103 (76%), Loeys- Dietz (LD) 17(12.5%), Ehlers
Danlos (ED)7(5%), Beals-Hecht 5 (4%), enfermedad del tejido conectivo inespecifico

(ETCI) 2 (1.5 %) y sindrome de MASS (Mitral, aorta, skin, skeletal) 1 (1%).
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La edad promedio al momento de la cirugia fue de: 31+ 12,21 + 10,29 + 14,37 + 22y 21+
3 y de 22 anos respectivamente. Del grupo en general presentaron dilatacion aodrtica 65
(48%), diseccion 51 (38%) y en 18 (14%) no las presentaron.

En tabla 5 se muestra la frecuencia de los criterios de Ghent en cada uno de los sindromes y

las caracteristicas clinicas y demograficas.

Tabla 5. Frecuencia de criterios de Ghent en pacientes con enfermedad del tejido co-
nectivo y caracteristicas demograficas.

Criterios clinicos Marfan Loeys-Dietz  Ehlers-Danlos Beals-Hecht ETCI MASS
n=103 n=17 n=7 n=5 n=2 n=1
AHF 70 (68) 4(24) 1(14) 1(20) 1(50) O
Oftalmolégico 73 (71) 4(24) 0 0 0 0
Score sistémico 91 (88) 7(41) 1(14) 1(20 2(100) 1
Cardiovascular 101 (98)  17(100) 6 (86) 5(100) 0 1(100)
Dilatacién aortica 54 (52) 8 (47) 2(29) 2 (40) 0 0
Diametro anillo Ao. 33112 33+11 4123 3015 22 4 18
Diametro SV 51 +20 50 £20 56 £25 53+14 27 4 35
Diametro UST 40 17 38 +17 40 +18 50 +23 2444 20
Diametro AoAsc 35120 32 +13 32110 3812 23 +2 21
Diseccion aértica 40 (39) 7(42) 2(29) 2 (40) 0 0

Otro Cardiovascu-

lar

CVAo 61 (59) 8 (47) 4 (57) 4 (80) 0 1
CVM 17 (16) 1(6) 3 (43) 0 0 1
CVT 1(1) 0 1(14) 0 0 0

Lugar de origen

Ciudad de México 42 (41) 4 (24) 3(43) 0 1(50) 1(100)
Estado de México 13 (13) 3(18) 1(14) 1(20) 1 0
Puebla 10 (10) 1(6) 0 0 0
Guanajuato 7(7) 0 1(14) 0 0 0
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Oaxaca
Tlaxcala

Veracruz

Michoacan
Chiapas
Tabasco
Zacatecas
Hidalgo
Sinaloa
Tamaulipas
Coahuila
Durango
Estados Unidos
Guerrero

Israel

Merida

Morelos
Quintana Roo
San Luis Potosi

Tuxtla Gutierrez

1(1)

1(1)

1(6)

1(6)

0 1(14)

2(12)

2(12)
2(12)

0 1(14)

0

0

1(20)

1(20)

0

0

0

0

0

0

ETCI= Enfermedad del tejido conectivo inespecifico, MASS= Dano mitral, aortico, Skele-

tal, skin., AHF antecedentes heredofamiliares, Ao= Adrtico, Ao Asc= Aorta ascendente,

CVAo00 Cambio valvular aértico CVM= Cambio valvular mitral
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Tabla 6. Frecuencia y distribucidon por género de caracteristicas quirtrgicas.

Cirugia electiva

Cirugia urgente

Diseccion

Reoperaciones

Reoperacion relacionada a la cirugia
Reoperacion por otras causas
Bentall y DeBono

Re Bentall

David

David+CVM

David + plastia mitral

David + plastia aortica

David+Plastia adrtica+ sustitucion aorta as-
cendente

David+ Recubrimiento de hemiarco aértico
David+ arco aértico+ revascularizacion SC
Florida Sleeve

Yacoub

CVM

CVM+CVT

CVM+CVao+CVT

CVAo+ Sustitucion toraco abdominal
Plastia mitral

Sustitucién supracoronariana

Sustitucion aorta T-A y revasc renales y
mesentéricas

Total
n=135

115

19

27 (20)
12 (9)
17 (13)
71 (53)
2(1)

14 (10)
2(1)

1(0.7)

Hombre
n=77

67 (87)

9 (12)

15 (19)
7 (13)
9(12)
46 (60)
1(1)
11 (14)
2(3)

0

0

Mujer
n=58

148 (83)

10 (17)

12 (21)
5(9)

8 (14)
26 (45)
1(1)
4(7)
0(0)
1(1)

1

0

p

NS

NS

NS

NS

NS

NS
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Endoaneurismorrafia abdominal 2 1 1

Endoprotesis aortica 1 1 0

Hibrido 1 1 0

Marcapaso 1 0 1

Cierre CIA 3 0 3

Cirugia de NUSS 5 5 0

NUSS+ CVM 1 1 0

Ventana pericardica 2 1 1

Cesarea 2 0 2

Fallecio en espera de cirugia 1 1 0

CEC 205+68 210170 199165 NS
Tiempo de pinzamiento 144+44 150+ 39 141+49 NS
Dias de estancia hospitalaria 17 (0-223) 15(0-98)  18(3-23) NS
Tiempo de evolucion del padecimiento en 132 (1-696) 120 138 NS
meses (1-696) (1-540)
Tiempo de evolucion de la cirugia 49 (1-324) 60(1-324) 48(1-252) NS

La prevalencia general de pacientes con enfermedad del tejido conectivo que requirieron
cirugia fue de 41%. Un total de 135 cirugias fueron realizadas, electivas fueron 115(85) ur-
gentes 19 (14%) y un paciente fallecid en la espera. la distribucion por genero de las varia-
bles quirargicas se muestran en tabla 6.

Resultados de Supervivencia

La mediana del seguimiento post quirurgico es de 39 meses, con un IQR de 4 a 79 meses.
La media de supervivencia global en la totalidad de los sindromes es de 185.53 meses (IC

95 % 159.29 — 211.76).
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Tampoco existié diferencia en la supervivencia global en la forma de presentacion clinica
ya se sindrome adrtico agudo, aneurisma o dilatacion de las porciones aorticas (Log Rank,
p 0.25).

No hay diferencia entre la mortalidad por cualquier causa entre el sindrome de Marfan y el

resto de los sindromes clinicos (Log Rank, p=0.81).
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12.-Discusion

La enfermedad de la aorta ascendente y de las valvulas cardiacas son de las principales ma-
nifestaciones dentro de una gran variedad de dafio cardiovascular que se presenta en pa-
cientes con SM y variantes asi como de vasculitis de grandes vasos como la AT y son la
principal causa de morbilidad y mortalidad 33

La dilatacion y diseccion adrtica en SM se encuentra en aproximadamente en 50% de los
pacientes pediatricos, en el adulto el porcentaje fluctiia entre 60% y 80% y puede estar
acompanada ademas de insuficiencia valvular aortica. Sin embargo en algunas series estas
frecuencias se han reportado sin diferencias en relacion al grupo etario.34

No todos los pacientes presentan estas complicaciones cardiacas, por lo que se ha conside-
rado que otros factores de riesgo pueden estar implicados en estos desenlaces y se propo-
nen factores genéticos, ambientales, funcionales, presencia de rigidez adrtica y/o incremen-
to de la presion de pulso carotidea (como subrogado de la presion de pulso central), lo cual
es independiente a la edad3>

En esta serie 27 (20%) fueron pacientes en edad pediatrica y 108 (80%) adultos y de ellos
la dilatacion aortica estuvo presente en 18/27 (67%) y 48/108 (44%) y tuvieron diseccioén
en 3(11%) y 48(44%) respectivamente.

En el grupo de pacientes con marcan y variantes la dilatacion y diseccion se encontrd en
porcentajes similares, pero es relevante que el promedio de edad en pacientes con sindrome
de LD que tuvieron diseccion fue de 26+ 11, lo cual fue menor al promedio de pacientes

con SM, BH, ED Yy esto tuvo significancia estadistica p>0.0, este hallazgo confirma el ries-
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go de dilatacion rapidamente progresiva de ciertos grupos de padecimientos del tejido co-
nectivo.36

El riesgo de dilatacion y diseccion de la aorta ascendente estd incrementado en mujeres
embarazadas con SM por lo que el tratamiento preventivo es muy relevante 37 En este es-
tudio las pacientes que tuvieron un requerimiento quirdrgico por embarazo fueron dos y
en una se agudizo por el trabajo de parto, razén por la cual tuvo que ser interrumpido el
embarazo, sin €xito en el producto, en el otro caso la paciente fue trasladada desde Guana-
juato ya que después del parto presento diseccion adrtica aguda. Esta paciente fue interve-
nida mediante cirugia de Bentall, sin embargo, a un afio de diferencia se ha documentado
disfuncion de la valvula mitral y requiere de una nueva intervencion, es relevante que a pe-
sar de la complejidad ambas pacientes sobreviven.

Los aneurismas en SM y variantes, han sido reportados otros sitios, lo cual nos permite ver
la dimension de la complejidad del dafio vascular 3841

Por otro lado en la AT, el dafo arterial es mejor re conocido por el estado oclusivo, sin em-
bargo los aneurismas adrticos también se presentan 42 con incidencia baja lo cual se ha
considerado que pudiera depender de la etnia, 43 Asimismo en AT se reportan casos aisla-
dos de aneurismas en otros sitios, ademds de la aorta y s estos se han asociado con dafio
organico. 44 la prevalencia de aneurismas de esta serie fue de 14%

En cuanto al dafio en diversos 6rganos se encontrd a 17 (22%) casos con involucro de arte-
rias renales de los cuales, la muerte de una de ellos se relacion6 al evento quirtrgico. En
cinco casos se encontrd afeccion de arterias coronarias, todos sobreviven. Sin embargo, de

los pacientes que requirieron de cirugia de aorta ascendente solo sobrevivieron 2 pues habia
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gran complejidad y extension del dafio arterial y de los 4 que fallecieron no se relacionaron
al procedimiento quirargico. Gran parte de la variabilidad del dafio adrtico en AT ha sido
relacionada con susceptibilidad genética lo cual también ha sido ampliamente discutido
en el SM 45

La cirugia, intervencion y el manejo hibrido actualmente son la clave en la supervivencia
de todos estos pacientes, nosotros mostramos resultados favorables a largo plazo y no en-
contramos diferencias entre cirugia e intervencion, lo cual se asemeja a resultados analiza-
dos mediante metaanalisis 46

En relacion al embarazo tanto en pacientes con AT como en SM el comportamiento de los
aneurismas es similar ya que la dilatacion de aorta ascendente es rapidamente progresiva+’
en esta serie se atendieron dos embarazadas con AT una de las cuales tenia diseccion en
aorta infrarrenal y la cesarea fue requerida institucionalmente ante el riesgo de ruptura y
en el otro caso se intervino igualmente por la presencia de hipertension arterial descontro-
lada, ambas sobreviven. Una principal caracteristica de dafo arterial en AT es que el proce-
so inflamatorio cronico evoluciona a fibrosis y condiciona un estado oclusivo arterial, en
nuestra poblacién predomind el tipo V en un 56%.48 Lo cual confirma el tipo de lesion pre-
valente ya descrita en esta poblacion*

La sobrevida quirargica en AT disminuye ante la presencia de actividad inflamatoria,5® sin
embargo este estudio no fue planeado para contestar esta pregunta por lo que no se encon-
traron diferencias estadisticas en relacion a actividad o no sin embargo es evidente que la
presencia de inflamacion mostrd tendencia a disminuir sobrevida a un 70% a los 6 afios de

seguimiento.
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En relacion al tratamiento quirdrgico o intervencionista de pacientes con enfermedad del
tejido conectivo y vasculitis, actualmente hay mejor sobrevida y prondstico ya que conti-
nuamente se han innovado técnicas que ofrecen mejores resultados sustentadas en un mejor
abordaje de la complejidad del dafio adrtico.

Los avances actuales en cirugia e intervencion van  dirigidos a mejorar la esperanza de
vida. Las estrategias combinadas con la terapia médica, seguimiento puntual y apoyo van-
guardista de las diferentes técnicas de imagen, conllevan a mejorar el prondstico sin embar-
go el estudio del tejido dafiado y de la pérdida de funcionalidad debe ser investigado para la
mejor comprension de mecanismos de dafio y poder incidir en un manejo preventivo. Por
otro lado, epidemiologicamente los costos elevados de la atencion en estos pacientes son

conocidos, pero hay pocos estudios en ese contexto. 51.52
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13.-Conclusion

Luego de un importante analisis de los datos obtenidos en el presente estudio podemos con-
cluir que la prevalencia de padecimientos huérfanos reumatologicos que requieren atencioén
quirtrgica en un centro de referencia nacional es alta. Los datos obtenidos evidencian
buenos resultados en cuanto a la sobrevida a largo plazo, siendo de vital importancia el po-
der contar con atencion oportuna, sin embargo un punto que debemos destacar es que los
desenlaces catastroficos clinicos y de costos en el paciente familiares e institucional requie-
ren de una evaluacion sistematica, detallada y que este enfocada al manejo de estas patolo-
gias como un problema de salud publica y asi poder normar politicas de salud apropiadas
que beneficien de forma directa a los pacientes afectos, mejoren la calidad de la atencion en

los servicio hospitalarios y en consecuencia poder obtener los mejores resultados.
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