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Tratamiento endovascular del aneurisma de aorta descendente

en el adolescente con sindrome de Marfan. Reporte de un caso
Endovascular treatment of an aneurysm of the descending aorta in an

adolescent with Marfan syndrome

Juan G. Barrera, MD.V; Camilo Espinel, MD.!"; Jaime Amarillo, MD.; Victor R. Castillo, MD."; Antonio Figueredo, MD.;
Javier Gentile, MD.""; Walter Mosquera, MD."; Sebastian Balestrini, MD."; Leonardo Salazar, MD.!"; Adriana S. Murcia, MD..!"

Floridablanca, Santander.

Se expone el caso de un adolescente de 14 afios de edad, con sindrome de Marfan y antecedente
de tres cirugias cardiovasculares previas: valvuloplastia aortica y mitral a los cinco afios y valvuloplastia
aortica y reconstruccion de la aorta toracica con tubo de pericardio bovino a sus diez afios. En primer
tiempo quirdrgico se realizé reemplazo valvular adrtico por valvula mecanica y valvuloplastia mitral y
tricuspidea, y en segundo tiempo quirtrgico, durante la misma hospitalizacion, exclusion endovascular
de aneurisma de aorta descendente asintomatico sin complicaciones. Antes del egreso se diagnos-
tico una endofuga tipo Il que se manejé con observacion clinica. Luego de un afio del procedimiento,
los controles clinico y tomografico son satisfactorios.

PALABRAS CLAVE: sindrome de Marfan, aorta toracica, procedimientos endovasculares.

We describe the case of a 14-year-old adolescent with Marfan syndrome and a history of three
previous cardiovascular surgeries: aortic and mitral valve replacement at the age of 5 and aortic valve
replacement and reconstruction of the thoracic aorta with a tube of bovine pericardium at the age of ten.
In the first surgical procedure the aortic valve was replaced by a mechanical valve, and mitral and
tricuspid valvuloplasty was performed. In a second surgical procedure during the same hospitalization,
endovascular exclusion of the asymptomatic descending aortic aneurysm was realized without
complications. Before discharge, a type Il endoleak was diagnosed and managed through clinical
observation. After a year of the procedure, clinical and tomographic controls are satisfactory.
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Introduccion

En 1887 el pediatra francés Antoine Bernard Marfan
describio, por primera vez el sindrome de Marfan, el cual
corresponde a untrastorno hereditario deltejido conectivo
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de fransmisién autosémica dominante y manifestaciones
pleiotrépicas que involucran los sistemas oftdlmico, mUs-
culo-esquelético y cardiovascular, causado por una
alteracién en el brazo largo del cromosoma 15 que
codifica las miofibrillas y la fibrilina.

La incidencia reportada en la literatura es de uno por
cada 10.000 pacientes (1, 2). Las manifestaciones
cardiovasculares confieren una alta morbimortalidad;
éstas son: prolapso de la vélvula mitral y de la valvula
tricispide, y dilatacion de la rafz aértica y de la diseccién
adrtica (3). La dilatacion aértica puede estar limitada a
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los senos de Valsalva o involucrar la aorta ascendente y
la aorta descendente, aunque esto Gltimo es menos
frecuente. Por su parte, la severidad de la dilatacién
aértica se relaciona con el grado de dilatacién aérticay
la longitud del segmento dilatado. La dilatacién aértica
en pacientes con sindrome de Marfan es un marcador de
riesgo incrementado de complicaciones adrticas
subsecuentes. Asi mismo, ésta se acompafa de insufi-
ciencia valvular en 15% a 44% de los pacientes (4). La
diseccién aértica y la ruptura son causas frecuentes de
morbimortalidad, por tanto, se recomienda la cirugia
profiléctica a fin de prevenir estas complicaciones cuan-
do la corta alcanza un didmetro de 5 cm, el didmetro
aértico alcanza dos veces el tamafo de los segmentos
adyacentes, la aorta tiene un didmetro menor de 5 cm
pero el crecimiento es mayor a 5% por afo, y cuando
existe historia familiar de diseccién aértica temprana o
insuficiencia aértica severa (5). De otfro lado, el papel de
la técnica endovascular en estos procedimientos adn no
se ha establecido, pero en reportes de grupos con pocos
pacientes se han encontrado buenos resultados a corto

plazo (6-8).

Presentacion del caso

Paciente de género masculino, de 14 afos de edad,
procedente de Valledupar (Cesar) con diagnéstico de
sindrome de Marfan a quien, a sus cinco afios de edad
se habia efectuado valvuloplastia aértica y valvuloplastia
mitral, y a los diez afos, valvuloplastia aértica y recons-
truccién de aortatorécica con tubo de pericardio bovino.
Continué en controles periédicos con cardiologia en su
ciudad de origen y a los catorce afios fue remitido por
aumento de la disnea y sospecha de empeoramiento de
la insuficiencia adrtica, sin dolor tordcico. El ecocardio-
gramareportéinsuficiencia mitral leve, insuficiencia aértica
severa, dilataciéon de cavidades izquierdas, mala funcién
ventricular y dilatacién severa de la aorta descendente.
Durante la valoracién prequirtrgica se realizé angioto-
mografia de aorta tordcica que reporté dilatacién de la
aorta descendente con didmetro méximo de 47 x 44 mm
alaalturade T7, con posterior calibre normal de la aorta
abdominal (Figura 1).

El caso se presentd en junta médico-quirdrgica que
decidio, en primertiempo quirirgico, efectuar reemplazo
valvular aértico y reemplazo y/o plastia valvular mitral, y
en segundo fiempo, durante la misma hospitalizacién,
colocacién percutdnea de endoprétesis en la aorta
descendente, por cuanto el didmetro en la porcién
aneurismdtica era del doble de los segmentos aérticos
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Figura 1. Angiotomografia reconstruccién 3D. Dilatacién de aorta
descendente. En el recuadro didmetro aértico méximo de 47x44mm.

adyacentes. El paciente fue hospitalizado y se le hizo
cirugia programada de reemplazo valvular aérico por
vélvula mecénica No. 25 vy valvuloplastia mitral y
tricuspidea sin complicaciones. Luego de seis dias fue
llevado a procedimiento endovascular, en el que, por
medio de angiografia, se observé aneurisma de la aorta
tordcica descendente 30 mm posterior a la salida de la
arteria subclavia izquierda hasta la unién de la aorta
toraco-abdominal, con diémetro del cayado aértico de
22 mmy de aorta abdominal de 16 mm, sin compromiso
de las arterias iliacas. Se realizé exclusiéon total del
aneurisma de la aorta tordcica descendente con
endoprotesis Braile® 30 x 90 con free-flow 20 mm y 28
x 130, con permeabilidad de la carétida primitiva
izquierda y la subclavia izquierda en la zona de anclaje,
sin requerimiento de la exclusién del flujo de la subclavia.
En vista de que se ocluia totalmente el aneurisma por
tratarse de una prétesis modular y con los didmetros de
aortas normales, los dispositivos a utilizar demandaron al
uso de un segundo médulo de 130 mm de largo que no
debia sobredimensionar el didmetro de la aorta toraco-
abdominal en mas del 10%. Para la fecha, las
endoprétesis disponibles para este caso que obligaba
arquitectura cénica, hicieron necesario el uso de dos
mdédulos aunque se disponia de prétesis més largas que
no correspondian a los diémetros de este paciente en
particular. El aortograma final no reporté fugas ni alte-
raciones en el didmetro mayores al 10% en la porcién
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distal y se pudo verificar con el diametro final después de
la exclusién con la endoprétesis de un didmetro
anteroposterior maximo de 31 mm.

Una semana después del procedimiento endovascular
se practicé angiotomografia de la aorta tordcica que
mostré aumento en el tamafio del corazén, a expensas
de las cavidades izquierdas, signos de hipertrofia del
ventriculo izquierdo, cambios pos-quirirgicos de reem-
plazo valvular aértico con material protésico en adecua-
da posicién, y aorta ascendente con calibre y contornos
normales con un didmetro méximo anteroposteriorde 31
mm. Adicionalmente, se observé endoprétesis de la
aorta tordcica con salida a la altura del origen de la
arteria subclavia izquierda, abarcando el cayado aértico
y la corta descendente hasta el nivel de T10-T11. El
aneurisma de la aorta descendente se excluyd por medio
de la endoprétesis, y Unicamente persiste un trombo
mural hipodenso que la rodea. No se aprecia llenado
del aneurisma con el contraste y se descarta la presencia
de formaciones aneurismdticas en la aorta abdominal o
signos de diseccién (Figura 2).

Figura 2. Angiotomografia reconstruccién 3D. Endoprétesis en ade-
cuada posicién, sin endofugas, desde arteria subclavia hasta TT0-T11.
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El paciente egresé asinfomdtico y con niveles de
anticoagulacién adecuados al noveno dia pos-
operatorio, tiempo en el que se complicé a causa de un
hematoma retroperitoneal derecho no activo en el mismo
sitio de abordaje femoral para la liberaciéon de la
endoprétesis, extrasistoles ventriculares y sindrome de
respuesta inflamatoria sistémica. Un mes después del
egreso se hizo control angiotomografico que mostré, ala
alturade T5, imagen lineal hiperdensa que correspondia
a endofuga tipo Il, por lo cual se decidié que continuara
en observacién clinica (Figura 3).

Figura 3. Angiotomografia, corte transversal. Endofuga tipo Il a nivel
de T5 en primer mes de seguimiento, manejo expectante.

El control angiotomogréfico a un afio del procedi-
miento endovascular, evidencié exclusién adecuada del
aneurisma, desaparicién de la endofuga tipo 2 después
del manejo expectante, ausencia de cambios de la
remodelacién en las zonas de anclaje proximal y distal,
permeabilidad adecuada de la carétida y de la subclavia
izquierdas, segmentos del cayado aértico, aorta ascen-
dente y vélvula aértica sin cambios (Figura 4).

Discusion
El resultado quirdrgico de las manifestaciones aérticas
de los pacientes con sindrome de Marfan ha mejorado
en los Gltimos afios gracias a los avances en técnicas
diagnésticas como la angiotomografia y la
angiorresonancia, asf como por el advenimiento de los

procedimientos endovasculares, aunque su reporte en la
literatura es limitado.
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Figura 4. Angiotomografia reconstrucciéon 3D. No hay cambios de
regeneracién, desaparecié la endofuga tipo Il y se logra adecuada
exclusién del aneurisma.

En una revisién publicada por el grupo de Akin se
observa un diagrama de flujo para el manejo de la
enfermedad aértica en los pacientes con sindrome de
Marfan, en el cual se propone la terapia endovascular
después del reparo quirtrgico abierto, considerando un
didmetro aértico mayora 50 mm (3). En el caso que aqui
se presenta, el didmetro adrtico mayor era de 47 mm,
ligeramente menor del que se tiene en cuenta para
procedimientos quirdrgicos, pero en un adolescente con
cirugia adrtica previa.

Ocho grupos quirtrgicos diferentes muestran expe-
riencias aisladas con procedimientos endovasculares
aérticos para distintas patologias en un total de 24
pacientes con sindrome de Marfan, de quienes solo dos
fueron tratados para diseccién tipo B. En este grupo de
pacientes la edad minima fue de 18 afios y la maxima
de 57 anos. El 75% tenia antecedente de cirugia cardia-
ca previa para cambio valvular aértico, reemplazo de
aorta tordcica, correccién de diseccion aértica tipo Ay B
y correccién de aneurisma aértico tordcico y abdominal.
En el grupo descrito no se presentaron casos de morta-
lidad perioperatoria ni de complicaciones neurolégicas

(3, 8-10).
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Tipicamente, como en el paciente del caso, los proce-
dimientos cardiovasculares iniciales en los enfermos con
sindrome de Marfan involucran la raiz aértica o la aorta
ascendente debido a dilatacién o a diseccién tipo A. La
diseccion remanente en el arco aértico y/o la aorta
descendente o toraco-abdominal, eventualmente puede
derivar a formacién de aneurismas.

Enlaactualidad continGa la controversia entre las indica-
ciones quirlrgicas abiertas y endovasculares para las dife-
rentes patologias adrticas, teniendo en cuenta que el reporte
de cirugia convencional alcanza un ndmero importante de
pacientes, mientras sucede lo contrario en los casos
endovasculares que se limitan a experiencias aisladas. El
consenso sefala que los casos de diseccion aguda tipo A,
dilatacién aneurismdtica tordcica y toraco-abdominal pue-
den ser reparados con éxito mediante cirugia convencional
conbajamorbimortalidady que el principal cuestionamiento
a los procedimientos endovasculares son sus resultados a
largo plazo. En un seguimiento a mediano plazo, de dos
anos, llevado a cabo en quince pacientes con diseccién de
la aorta descendente, se reportaron tres casos de endofugas

(11-15).

El caso que se expone corresponde al de un adoles-
cente de catorce afos de edad, con sindrome de Marfan
y aneurisma de aorta descendente desde el origen de la
arteria subclavia izquierda hasta la sexta costilla, quien,
ademds, habia sido sometido a tres intervenciones car-
diovasculares convencionales previas que suponen un
aumento del riesgo quirdrgico y de dificultad técnica. El
grupo de trabajo considera que esta experiencia fue
exitosa y abre una posibilidad de tratamiento adicional
con reportes de morbimortalidad muy alentadores para
estos pacientes, aunque cabe anotar que el seguimiento
a largo plazo es fundamental. De igual forma, se
demuestra que ante la evidencia de una endofuga tipo
2 confirmada cuando se descartan alteraciones
proximales y distales y tfratdndose de un segmento de
aorta tordcica con multiples ramas, tanto medulares
como toraco-dorsales, la conducta expectante confirma
que la oclusién con este tipo de endofugas, como en este
caso, se presenta aproximadamente entre los seis y doce
meses de seguimiento. Es relevante considerar que el
procedimiento endovascular se realizé después de un
cambio valvular mecdnico y que el paciente estaba
anticoagulado, y que, por tanto, el riesgo de desarrollar
un hematoma retroperitoneal era mayor, razén por la
cual era un factor que predisponia a la endofuga por la
dificil trombosis del saco aneurismdtico y de sus ramas
debido a la anticoagulacién obligada.
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Conclusion

Los procedimientos endovasculares son una opcién
reciente de manejo en los aneurismas de aorta de los
pacientes con sindrome de Marfan con cirugia aértica
previa. Debido a que el reporte de morbimortalidad a
largo plazo en estos pacientes es limitado, se requiere
tiempo para determinar la seguridad de este procedi-
miento. Es asi como, tanto la necesidad del seguimiento
clinico como las imagenes aérticas de rutina, son funda-
mentales en la deteccidn temprana de lesiones aérticas
nuevas o residuales que aseguren el éxito quirdrgico a
largo plazo.
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