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L.-INTRODUCCION

La diseccion adrtica es una patologia rara y potencialmente fatal, su
incidencia, varia de 5 a 30 casos por milidn de habitantes por afio y su prevalencia
esta estrechamente relacionada a la presencia de factores predisponentes. (1)
Aunque es poco comun, los resultados son con frecuencia fatales. Por [0 tanto, es
crucial mantener un alto indice de sospecha ya que el diagndstico puede pasar
inadvertido hasta en el 38% de los casos, y hasta el 28% de los casos el
diagndstico se establece por vez primera durante un estudio post mortem. (1)
Cuando existe una cardiopatia congénita, especialmente valvula adrtica bivalva, la
aorta ascendente y el tronco de la arteria pulmonar pueden dilatarse fuera de
proporcion  con lo esperado segun las caracteristicas morfogenéticas o
hemodindmicas de la malformacién, de hecho, puede ocumnir dilatacion
aneurismatica y aun ruptura vascular.czs) La valvula adrtica bivalva se encuentra
entre las cardiopatias congénitas mas comunes, con una prevalencia de 1% a 2%
en la poblacion general con una fuerte predileccion por el sexo masculino. @s Su
asociacion con alteraciones clinicamente significativas de la aoria, incluyendo
dilatacion, aneurisma, diseccion y coartacién ha sugerido un defecto del desarrollo
embrionaric comun involucrando a la valvula adrica y a la aorta ascendente,
incluso, algunas publicaciones sugieren un origen neuroectodérmico de ambas
estructuras. 67) Se han publicado varios estudios que buscan esclarecer dicha
relacion entre estas patologias, de los cuales, la mayor parte ha encontrado en
andlisis de autopsia y piezas quirirgicas empleando microscopia de luz,
microscopia electrénica y técnicas de tinciones histoquimicas una asociacion entre

la anomalia congénita y el desarrollo de alteraciones estructurales de la capa
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media de la aorta caracterizada por una triada que consiste en pérdida de células
de musculo liso, fragmentacién de las fibras elasticas y actimulo de sustancia
basofilica dentro de areas acelulares en la capa media del vaso, 10 cual es
conocido como necrosis quistica de la media. Este mismo cuadro histolégico
puede ocurrir en otras patologias de la aorta como la infeccién, aterosclerosis y
enfermedades hereditarias del tejido conectivo. 23)

La coartacién adrtica es otra cardiopatia congénita, aungue menos comun,
que tiene predileccion por pacientes del sexo masculino (3 a 1), produce
complicaciones cardiovasculares severas como la insuficiencia cardiaca,
endarteritis infecciosa, ruptura de la aorta y hemorragia intracraneana. Existe una
fuerte asociacidén de esta patologia con la valvula adrtica bivalva encontrandose
esta Ultima entre un 20% y 85% de los pacientes con coartacion adriica y su
presencia incrementa la frecuencia de insuficiencia cardiaca en ellos. Esta
patologia es también un factor de riesgo para la presencia de dilatacién adrtica y
complicaciones vasculares graves. (289

L.a diseccion adrtica es el resultado de la ruptura de la capa intima o por la
presencia de hemorragia intramural con el subsiguiente desarrollo de un
hematoma en |a media vascular, de estas, la primera es la causa mas comun. (1)
L.a mortalidad por esta patologia ha sido reportada de 1% a 3% por hora después
de iniciado el cuadro y se acerca a 25% dentro de las primeras 24 hs. 70% dentro
de la primera semana y 80 % a las 2 semanas cuando se deja sin tratamiento,
menos de 10% de estos pacientes sobrevive el primer afo. (1)

El dolor es el sintoma principal en los pacientes con diseccion de la aorta,

su inicio es usualmente desastroso y alcanza rapidamente su nivel maximo, en el
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registro internacional de diseccidén adrtica aguda, el 95% de los pacientes
experimentaron algun tipo de dolor. Otras manifestaciones son frecuentes en los
casos de diseccion adrtica, las mas importantes son las que involucran el resto del
sistema cardiovascular como la ruptura vascular, insuficiencia adrtica aguda,
derrame y taponamiento pericardico, insuficiencia ventricular izquierda e isquemia
miocardica. También pueden ocurrir alteraciones neurolégicas, principalmente
eventos isquémicos cerebrales, isquemia medular y neuropatia periférica
isguémica, alteraciones pulmonares del tipo de derrames pleurales hemorragicos,
hemorragia digestiva y obstrucciones vasculares a nivel de las principales ramas
de la aorta. (19.10)

El diagndstico de esta patologia y sus complicaciones es primordiaimente
clinico, sin embargo, la confirmacion del diagnOstico por otros medios es
indispensable para la realizacion de un tratamiento exitoso. Las modalidades de
imagen son las mas Gtiles para este propdsito y comprenden desde la radiografia
simple de térax a otras modalidades mas especializadas como la tomografia
computarizada, imagenes por resonancia magnética, ecocardiografia transtoracica
y transesofégica, aortografia las cuales han demostrado una alta sensibilidad y
especificidad en diversos estudios. (19

El manejo de la diseccion adrtica ha sido tradicionalmente quirdrgico y este
método se encuentra indicado en todos fos pacientes con disecciones proximales
a excepciéon de pacientes en condiciones que contraindican la cirugia. El uso de
materiales protésicos vasculares y valvulares se encuentra indicado en muchos de
los casos, asi mismo, recientemente se ha empleado la terapia endovascular

como una opcion de tratamiento mediante el uso de stents cubiertos sobre todo
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en la aorta descendente y también se ha utilizado la fenestracion del flap de la
intima.

A pesar de los avances en el diagnédstico y tratamiento de esta enfermedad,
la mortalidad no ha descendido en las Ultimas tres décadas y la mortalidad
intrahospitalaria de los pacientes tratados es alrededor del 30%, de los cuales, el
65% a 80% sobreviven a 5 afios y el 40% a 50% a 10 afios. Los factores
predictores de mortalidad hospitalaria incluyen la diseccion proximal, edad mayor
de 65 afios, dolor de caracteristicas migratorias, estado de choque, compromiso

de los pulsos y déficit neurologico.(1,11,12)



IL.-PRESENTACION DEL CASO

Paciente de 27 afios de edad con antecedentes familiares de diabetes mellitus e
hipertension arterial, ingesta de bebidas alcohdlicas ocasional, hepatitis a los 8
afios de edad, vértigo no estudiado de larga evolucidn exacerbado 2 meses atras
del ingreso. Se mantuvo asintomatico cardiovascular hasta el dia previo a su
ingreso cuando presentd palpitaciones regulares, no rapidas, de inicio subito y
terminacion paulatina en curso de 3 horas y posteriormente presenté cefalea
occipital con irradiacion del dolor a ambos hombros, de intensidad 6/10 sin
sintomas neurovegetativos ni déficit neuroldgico tras lo cual recibid un tratamiento
médico no especificado que no modificé la sintomatologia. El siguiente dia
presentd dolor toracico opresivo, intensidad 10 en escala de 1 a 10 irradiado al
cuello y la nuca, acompafado de disnea y caida de su propia altura sin perdida del
estado de alerta, presentd también palidez marcada y diaforesis. Tras este evento
el paciente fue trasladado al servicio de urgencias, donde al momento de llegar,
solo refird vértigo. La exploracidon fisica mostrd signos vitales dentro de
parametros normales, térax con red venosa colateral, un soplo diastdlico con
epicentro en el foco adrtico, impulso apical amplio y sostenido con desplazamiento
del dpex abajo y a la izquierda, disminucion de los pulsos femorales respecto a los
pulsos del segmento superior del cuerpo, Sus estudios iniciales en el
departamento de urgencias mostraron biometria hemética, guimica sanguinea y
electrdlitos séricos normales, la radiografia AP de tdérax mostré ensanchamiento
del mediastino superior y el electrocardiograma en ritmo sinusal sugestivo de

hipertrofia del ventriculo izquierdo sin cambios significativos del segmento ST u
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onda T.sg 1 El ecocardiograma reporté dilatacion aneurismatica de la aorta
ascendente y cayado, sin imagen de diseccion, con derrame pericardico ligero y
dilatacion del ventriculo izquierdo con funcidn sistdlica conservada, vaivula adrtica
bivalva e insuficiencia aértica moderada. Con estos datos se inicié tratamiento
médico con vasodilatadores del tipo de nitroprusiato de sodio y beta blogueadores
orales con lo que permanecio asintomatico en la unidad de cuidados intensivos.
Se realiza posteriormente estudio de imagen por resonancia magnética que
reporté aneurisma gigante de la aorta ascendente, didmetro maximo de 10 cm.,
sin evidencia de diseccidn ni afeccion de los vasos supra adrticos y coartacion en
la aorta descendente con dilatacidn postestendtica.rg 2 v 3 Se decide entonces
tratar los problemas cardiovasculares en 2 tiempos, primero, mediante una
aortografia en la cual se diagnosticé coartacion adrtica yuxtaductal y se realizd
dilatacién percutanea de la aorta en el sitio de coartacion de manera exitosa con
un gradiente residual de 4 mmHg (previo de 36) con posterior colocacion de stent
Palmaz de 14 x 45 mm.(rg sUna vez que el paciente se mantuvo estable se realizé
cirugia de Bentall y Bono, habiéndose encontrado durante el transoperatorio,
ruptura de aneurisma y diseccion con hematoma que involucraba hasta el ostium
coronario izquierdo, se colocd protesis mecénica bivalva ATS de 27 mm en
posicién adriica, ademas se encontré un derrame pericardico de 150 mi. en la
unidad de cuidados posquirtrgicos se detectd un infarto anterior transoperatorio y
posterior a la cirugia tuvo un evolucion térpida con desarrollo de lesién pulmonar
aguda, sepsis y deterioro hemodindmico que culmind con la muerte del paciente a

108 pocos dias a pesar de soporte ventilatorio y hemodinamica apropiado.



El estudio histopatolégico de las piezas resecadas reportd valvula adrtica
bicuspide, con discreta fibrosis y degeneracion mixoide, ademas en la pared
adrtica se encontraron datos de diseccién aguda de la aorta ascendente

inicialmente organizada y necrosis quistica severa de la capa media. (igs)
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HL.-DISCUSION
En el paciente gue nos ocupa, quedan de manifiesto las mditiples lesiones
asociadas y complicaciones derivadas de la evolucion de la patologia y del
tratamiento dentro de un caso de diseccién adrtica. En primer lugar, la presencia
de la afeccidon valvular que previamente se ha relacionado con alteraciones
estructurales de la pared de la aorta ascendente se demostrd en los estudios de
ecocardiograma transesofagico y en la imagen de resonancia magnética. La
coartacién adrtica se documentd in vivo mediante el estudio de angiorresonancia
magnética y medianie la angiografia adrtica. A pesar del estudio exhaustivo y
multidisciplinario del paciente con las modalidades diagnésticas comentadas, no
fue posible comprobar la diseccién, no obstante que el paciente presentd un
cuadro clinico de dolor compatible, asi mismo los paraclinicos mostraron derrame
pericérdico e insuficiencia valvular adrtica. El abordaje terapéutico empleado en el
paciente fue, en primer lugar, aortoplastia y colocacién de un stent en el sitio de
coartacion, que se realizo sin complicaciones en un primer tiempo, v fue utilizado
debido a que los estudios realizados no mostraron alteraciones en la pared adrtica
adyacente al sitio de coartacion, posteriormente, se realizé un procedimiento
quirdrgico para reparar el vaso aneurismatico, mediante colocacion de un injerto
sintético de la porcion ascendente de la aorta, con cambio de la vélvula y
reimplante de coronarias, y durante el cual se evidencia la diseccion que
provocaba obstruccidn de la coronaria izquierda y que quedd manifiesta en el
postoperatorio como un infarto anterior extenso que complicé la evolucién

posquirdrgica y contribuyd al desenlace fatal del paciente,



De nuestro caso se desprende que es sumamente importante identificar la
presencia de diseccion y sus complicaciones al diagnosticar un caso de aneurisma
de la aorta toracica ascendente, especialmente si ocurre en el mismo paciente un
cuadro clinico compatible y alteraciones en ios estudios de imagen que sugieran
extensién de la diseccion hacia estructuras valvulares o hacia el espacio
pericardico. Asi mismo, los hallazgos anatomopatoldgicos coinciden con lo que la
literatura menciona acerca de la asociacién de cardiopatias congénitas, en este
caso la valvula aértica bicispide y la coartacién de la aorta descendente, con
alteraciones estructurales de la capa media. Esto puede deberse a un fendémeno

apoptdtico que ocurre en las células de musculo liso de la capa muscular. (3)



IV.-ILUSTRACIONES
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Fig. 1A Eiectrocardlograma de mgreso se puede aprecuaf aumento del voltaje en
derivaciones precordiales, sugestivo de hipertrofia del ventriculo 1zquierdo.
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Fig. 1B Electrocardiograma posoperatorio, se puede apreciar una zona inactivable
anterior extensa con trastorno de la conduccion AV (BAV 1er grado) y BCRIHH



Fig. 2.- Imagen de angiorresonancia magnética donde se puede apreciar el sitio de
coartacion (Flecha) asi como el gran aneurisma de la aoria ascendente.

Fig. 3.- Corte coronal de |
gran aneurisma de la aorta proximal con afeccion de la raiz y anillo aértico.
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