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Compromiso aórtico en síndrome de Marfan ¿es suficiente el 
tratamiento de la raíz aórtica?
Aortic challenges in Marfan syndrome, is the management of the aortic root enough?

Sara Cifuentes*, Santiago Niño, Ivonne G. Pineda, Juan P. Umaña y Carlos A. Villa
Departamento de Cirugía Cardiovascular, La Cardio, Bogotá, Colombia

ARTÍCULO ORIGINAL

Resumen
Introducción: La sobrevida de pacientes con síndrome de Marfan y compromiso de la raíz aórtica ha aumentado debido a 
la introducción de técnicas de reemplazo de raíz aórtica con preservación valvular. Objetivo: Identificar y caracterizar des-
enlaces a corto y largo plazo de pacientes con síndrome de Marfan intervenidos con la técnica de reemplazo de la raíz 
aórtica con reimplante de la válvula aórtica (procedimiento de Tirone David). Materiales y método: Serie de casos de pa-
cientes con síndrome de Marfan sometidos al procedimiento quirúrgico de Tirone David entre 2002 y 2020. Se generaron 
curvas de Kaplan-Meier para evaluar el tiempo libre de reintervención aórtica y la sobrevida. Resultados: Se incluyeron 18 
pacientes, con edad promedio de 29 años. Se identificó progresión de la enfermedad en el 35.3%, determinada por reinter-
vención en 5 pacientes, disección aórtica tipo B en 3 pacientes, insuficiencia aórtica grave en 2 pacientes y aneurismas 
crónicos torácicos o abdominales en 5 pacientes. Se identificaron 3 muertes no relacionadas directamente con la progresión 
de la enfermedad. Conclusiones: En pacientes con síndrome de Marfan y patología de raíz aórtica, el procedimiento de 
reemplazo de la raíz aórtica con reimplante de la válvula aórtica es la técnica ideal por sus resultados en libertad de reinter-
vención, sobrevida y calidad de vida. Sin embargo, la cirugía no resuelve el compromiso aórtico distal, el cual es el principal 
factor en la progresión de la enfermedad.

Palabras clave: Síndrome de Marfan. Aneurisma de la aorta. Aneurisma disecante. Insuficiencia de la válvula aórtica. 
Cirugía torácica.

Abstract
Introduction: The survival of patients with Marfan syndrome and aortic root involvement has increased over the past decades 
due to the introduction of valve-sparing aortic root replacement techniques. Objective: To identify and characterize the 
short- and long-term outcomes of patients with Marfan syndrome managed with aortic root replacement with aortic valve 
reimplantation (Tirone David procedure). Materials and method: A case series of patients diagnosed with Marfan syndrome 
who underwent the surgical procedure between 2002 and 2020. Kaplan-Meier curves were created to evaluate aortic reinter-
vention-free time and survival. Results: 18 patients were included, the average age was 29 years; disease progression was 
identified in 35.3%, determined by reintervention in five patients, three patients had type B aortic dissection, two had severe 
aortic insufficiency and five had chronic thoracic or abdominal aneurysms. There were three deaths, not directly related to 
disease progression. Conclusions: In patients with Marfan syndrome and aortic root disease, aortic root replacement with 
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Introducción
El síndrome de Marfan es un trastorno hereditario 

autosómico dominante del tejido conectivo, con una 
diversidad en su presentación clínica que abarca des-
de características aisladas hasta una enfermedad gra-
ve y progresiva con afectación cardiovascular, ocular, 
músculo-esquelética y pulmonar1,2. La enfermedad 
aórtica se caracteriza por dilatación aneurismática 
(Fig. 1), insuficiencia aórtica y disección, siendo esta 
la causa principal de morbilidad y mortalidad. La su-
pervivencia de los pacientes con síndrome de Marfan 
ha mejorado de manera significativa a través de los 
años, principalmente debido a la introducción de la 
cirugía cardiaca3.

Durante los últimos veinte años, la técnica descrita 
por Tirone David se ha convertido en uno de los pro-
cedimientos de preservación de la válvula aórtica más 
importantes debido a su alta tasa de éxito, con un 
porcentaje de reintervención de solo 5% a 15 años, y 
a los buenos resultados a largo plazo. Es la técnica de 
elección para tratar pacientes jóvenes con aneurisma 
de la raíz aórtica, entre los cuales un tercio tienen 
diagnóstico de síndrome de Marfan4.

En Colombia no se identifica un estudio enfocado en 
pacientes con síndrome de Marfan intervenidos con la 
técnica de reemplazo de la raíz aórtica con reimplante 
de la válvula aórtica. Este trabajo busca identificar y 
caracterizar los desenlaces a corto y largo plazo de 
pacientes diagnosticados con síndrome de Marfan e 
intervenidos con esta técnica entre 2002 y 2020 en 
nuestra institución.

Técnica quirúrgica
La cirugía de preservación de la válvula aórtica es 

un procedimiento quirúrgico desarrollado con el fin de 
tratar el aneurisma de la raíz aórtica, en el cual se 
remueven los senos aneurismáticos y se reimplanta 
la válvula aórtica nativa dentro de un injerto tubular 
de dacrón5. Existen diferentes procedimientos diseña-
dos para preservar la válvula aórtica nativa, los dos 
más utilizados son la reimplantación de la válvula 
aórtica descrita por Tirone David y la remodelación 
de la raíz aórtica descrita por Sir Magdi Yacoub. 

El procedimiento descrito por Tirone David logra una 
mayor estabilización de los componentes de la raíz, 
de ahí que fue la técnica elegida para los pacientes 
incluidos en el estudio6-8.

El reimplante de la válvula aórtica inicia con la pre-
paración de los botones coronarios y la posterior re-
sección de los senos aneurismáticos, con excepción 
de unos milímetros de pared arterial que permanecen 
adheridos a la unión aortoventricular5. Posteriormente, 
se reemplaza la raíz con un injerto tubular de dacrón 
sobre el cual se reimplanta la válvula aórtica. Se exa-
minan las cúspides para asegurar un adecuado nivel 
de coaptación y que este permanezca por encima del 
nadir del anillo aórtico. Adicionalmente, se realiza pli-
catura de las valvas si es necesario. Por último, se 
reimplantan los ostium coronarios y la raíz aórtica re-
construida se sutura a la aorta ascendente6 (Fig. 2).

aortic valve reimplantation is the ideal technique due to its results in results in avoiding the need for reintervention and im-
proving survival and quality of life. However, surgery does not resolve distal aortic involvement, which is the main factor in 
disease progression.

Keywords: Marfan Syndrome. Aortic aneurysm. Aneurysm. Dissecting. Aortic valve insufficiency. Thoracic surgery.

Figura 1. Dilatación aneurismática de la raíz aórtica.



334

Rev Colomb Cardiol. 2023;30(6)

Figura 2. Reemplazo de la raíz aórtica con reimplante de 
la válvula aórtica.

Materiales y método
Se trata de una serie de casos de 18 pacientes so-

metidos a cirugía de reemplazo de la raíz aórtica con 
reimplante de la válvula aórtica y diagnóstico de síndro-
me de Marfan, entre el período de enero 2002 y diciem-
bre de 2020. Se incluyeron pacientes mayores de 18 
años, con diagnóstico de síndrome de Marfan con base 
en los criterios de Ghent o estudio genético. Así mismo, 
se excluyeron pacientes con antecedente de cirugía de 
la raíz aórtica previa y quienes fueron sometidos a ci-
rugía de la raíz aórtica con otra técnica.

Este estudio fue aprobado por el comité de ética 
institucional de la institución La Cardio, y se obtuvo 
consentimiento informado en el 100% de los segui-
mientos telefónicos.

Se hizo análisis descriptivo de los datos; las varia-
bles continuas se expresan como promedio y desvia-
ción estándar o mediana y rango intercuartílico. 
A través del método Kaplan-Meier, se analizó la sobre-
vida general, definida como el tiempo transcurrido en-
tre el procedimiento quirúrgico y la fecha de muerte por 
cualquier causa, así como el tiempo libre de reinter-
vención, definido como el tiempo transcurrido entre el 

procedimiento quirúrgico y la fecha de una nueva in-
tervención en cualquier zona de la aorta. La progresión 
de la enfermedad se determinó como el aumento ace-
lerado del diámetro aórtico (> 5 mm por año o 5%) y 
del diámetro aórtico torácico descendente > 55 mm, y 
síntomas de deterioro de la clase funcional. Todos los 
análisis se procesaron con STATA® versión 15.0 (Sta-
taCorp LP, College Station, TX, USA).

Resultados
Se incluyeron 18 pacientes, con edad promedio de 

29 años; el 72% eran hombres y el 94% tenía clase 
funcional NYHA ≥ 2; la indicación quirúrgica fue di-
sección en 5 (27.8%) casos y de estas el 60% corres-
pondió a Stanford A. El 55.5% tenía insuficiencia 
aórtica ≥ 2, el 22% de las válvulas eran bicúspides. 
La mediana del diámetro del aneurisma fue 53 mm, la 
extensión del reparo llegó hasta el arco aórtico en el 
33%, no se identificaron eventos de infección de sitio 
operatorio o mortalidad quirúrgica. La Tabla 1 describe 
las características demográficas, clínicas, ecocardio-
gráficas y quirúrgicas de los pacientes.

Se realizó un seguimiento clínico, imagenológico o 
telefónico del 94.4% de los pacientes con una media 
de 6.1 años (DE 4.8/rango intercuartílico entre 0.9 y 
7.3). El seguimiento clínico e imagenológico se cumplió 
en el 93% (14 pacientes), mientras que únicamente 
clínico en el 7% (4 pacientes). Los pacientes con his-
toria de disección aórtica o aneurismas preexistentes 
tuvieron un seguimiento con mayor frecuencia. El se-
guimiento de este estudio se cerró en diciembre 31 del 
2020.

Reintervención
Cuatro pacientes requirieron reintervención por san-

grado durante los 30 días posteriores a la cirugía, lo que 
representa el 22.2% de la muestra. De los 18 pacientes, 
el 29.4% fue llevado a reintervención. Dos pacientes 
requirieron reintervención en la válvula aórtica, mientras 
los otros tres requirieron intervención de la aorta descen-
dente o toracoabdominal. Ninguno de los pacientes lle-
vados a reintervención falleció durante el seguimiento. 
El tiempo libre de primera reintervención en la aorta fue 
de 46.4 meses, con un percentil entre el 15.2 y el 94.2.

Transfusiones
En cuanto a la necesidad de transfusión de hemo-

derivados (glóbulos rojos empaquetados, plasma 
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Tabla 1. Características demográficas, clínicas, 
ecocardiográficas y quirúrgicas de los pacientes

Variable n = 18

Demográficas y clínicas
Hombre
Edad en años
Hipertensión arterial
Dislipidemia
Evento cerebrovascular
Enfermedad vascular periférica

13 (72)
29.4 ± 10.5

5 (27.8)
4 (22.2)
1 (5.6)

2 (11.1)

NYHA
I
II
III

1 (5.6)
16 (88.9)

1 (5.6)

Antecedentes familiares
Síndrome de Marfan
Disección aórtica

7 (38.9)
4 (22.2)

Variables ecocardiográficas
Insuficiencia aórtica

Trivial
Leve
Moderada
Grave
FEVI
Diámetro aneurismático

1 (5.6)
6 (33.3)
2 (11.1)
8 (44.4)
55 ± 8.3

53 (50-56)

Morfología de la válvula aórtica
Bicúspide
Tricúspide

4 (22.2)
14 (77.8)

Insuficiencia mitral
Trivial
Leve
Moderada

1 (5.6)
2 (11.1)
3 (16.7)

Insuficiencia tricúspide
Trivial
Leve
Comunicación interauricular

1 (5.6)
3 (16.7)
1 (5.6)

Indicación quirúrgica
Aneurisma aórtico
Disección aórtica

13 (72.2)
5 (27.8)

Clasificación de Stanford
A
B

3 (60)
2 (40)

Variables intraquirúrgicas
Diámetro del injerto

28
30
32
34

4 (22.2)
7 (38.9)
5 (27.8)
2 (11.1)

Plicatura valvular aórtica 9 (50)

Reforzamiento con Goretex 6 (33.3)

Procedimientos concomitantes
Reemplazo del arco aórtico
Reparación de malformaciones congénitas
Reparación de válvula mitral
Bypass arterial coronario

6 (33.3)
1 (5.6)

2 (11.1)
1 (5.6)

(Continúa)

fresco congelado, plaquetas) esta fue requerida en 7 
pacientes, lo que representa el 38.9%.

Estancia hospitalaria
El tiempo de estancia en UCI durante el periodo po-

soperatorio varío entre 1 y 3 días y de estancia hospi-
talaria total entre 6 y 14 días.

Disección aórtica
Antes de la cirugía en la raíz aórtica, 3 pacientes 

presentaron disección aórtica Stanford A y 4 pacientes 
disección aórtica Stanford B. Durante el seguimiento, 
3 pacientes desarrollaron disección aórtica Stanford B 
dentro de un periodo de seguimiento de 18 años, lo 
cual representa el 17.7% de los casos. Adicionalmente, 
el 33.3% presentó aneurismas crónicos torácicos o 
abdominales.

Insuficiencia aórtica
Se identificó que 5 pacientes desarrollaron insufi-

ciencia aórtica, de los cuales 3 fueron triviales y 2 
fueron graves y requirieron reintervención.

Mortalidad
Se presentaron 3 muertes tardías, lo cual representa 

el 16.6% de la muestra. Un paciente falleció por endo-
carditis infecciosa de la válvula aórtica en el año si-
guiente de la cirugía, posterior a un procedimiento 

Tiempo de circulación extracorpórea (min) 184 (169-271)

Tiempo de clamp aórtico (min) 159 (148-191)

Eventos posoperatorios
Reintervención por sangrado
Transfusión de hemocomponentes

4 (22.2)
7 (38.9)

Estancia hospitalaria
UCI
Total hospitalización

1 (1-3)
4.5 (6-14)

Los datos se presentan con número y porcentaje (%), mediana y percentil 25 - 
percentil 75 o como promedio ± desviación estándar. FEVI: fracción de eyección 
del ventrículo izquierdo. NYHA: New York Heart Association; UCI: Unidad de 
Cuidados Intensivos.

Tabla 1. Características demográficas, clínicas, 
ecocardiográficas y quirúrgicas de los pacientes 
(continuacion)

Variable n = 18
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odontológico en el que únicamente recibió manejo mé-
dico. Un paciente murió debido a infarto agudo de 
miocardio y el otro paciente debido a hemotórax masi-
vo. En el análisis de Kaplan-Meier de supervivencia se 
estima que existe una probabilidad de supervivencia 
del 80.9% (Fig. 3).

Durante el seguimiento, un paciente con historia de 
hipertensión arterial y aneurisma infrarrenal presentó dos 
eventos cerebrovasculares sin secuelas neurológicas.

Discusión

La supervivencia de los pacientes con síndrome de 
Marfan ha mejorado significativamente a través de los 
años debido a la introducción de la cirugía de la raíz 
aórtica. La introducción del procedimiento de Bentall au-
mentó la esperanza de vida al prevenir las disecciones 
aórticas proximales y fue el tratamiento de elección hasta 
que se desarrollaron las técnicas de preservación de la 
válvula aórtica4. Existen diferentes procedimientos dise-
ñados para preservar la válvula aórtica nativa; sin embar-
go, los dos más utilizados son la reimplantación de la 
válvula aórtica descrita por Tirone David y el remodelado 
de la raíz aórtica descrita por Sir Magdi Yacoub.

Se ha probado que en estos pacientes la reimplanta-
ción de la válvula aórtica tiene mejores resultados que 
la remodelación, porque la unión aortoventricular con-
tinúa dilatándose tras la remodelación y con el tiempo 
pueden desarrollar insuficiencia aórtica. Además, con 
el procedimiento de Tirone David los pacientes no re-
quieren anticoagulación a largo plazo, y cuando la 

cirugía se realiza a una edad temprana los velos con-
servan su morfología normal y la insuficiencia aórtica 
se debe a la anuloectasia o la dilatación de los senos 
de Valsalva8-10. En pacientes con síndrome de Marfan 
está indicada la cirugía para el aneurisma de la raíz 
aórtica cuando el diámetro transversal de la raíz alcan-
za los 50 o 45 mm, cuando hay antecedentes familiares 
de disección aórtica o se planea un embarazo4.

Este estudio busca identificar signos de progresión de 
la enfermedad teniendo en cuenta las características de 
la población colombiana, con el fin de realizar un segui-
miento clínico enfocado y dirigido a prevenir complica-
ciones a largo plazo. Se definirá progresión de la 
enfermedad como necesidad de reintervención, disec-
ción aórtica tipo B, insuficiencia aórtica moderada o gra-
ve y presencia de aneurismas en el seguimiento, como 
se esquematiza en la tabla 2. Adicionalmente, se consi-
dera importante conocer la tasa de complicaciones pe-
rioperatorias, como, por ejemplo, la revisión por sangrado 
posoperatorio, taponamiento cardiaco o parada cardia-
ca, transfusión, arritmias y muertes posoperatorias.

En la literatura científica se describe que la tasa de 
reintervención de la raíz aórtica a 15 años alcanza el 5%, 
el índice de disección aórtica a 10 años es del 16 al 20% 
sin elevación de este a 15 años, el índice de insuficiencia 
aórtica a 15 años se encontró entre 8 y 11% y la super-
vivencia estimada a 15 años es del 93%4,11,12. De igual 
forma, se ha reportado que las complicaciones a corto 
plazo más significativas son la remisión por sangrado 
posoperatorio, el taponamiento cardiaco y la parada car-
diaca. La transfusión de hemoderivados sanguíneos se 

Figura 3. Libertad de reoperación y sobrevida de pacientes con diagnóstico de síndrome de Marfan sometidos a cirugía 
de preservación de válvula con técnica de Tirone David. A: libertad de operación a 12 meses 88.2% (IC 95% 60-97). 
B: sobrevida 81% (IC 95% 51-93) a 10 años.

A B
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presenta aproximadamente en el 43% y las arritmias 
cardiacas en un 11% de los casos4.

En nuestra serie de 18 pacientes con síndrome de 
Marfan intervenidos con la técnica de reemplazo de la 
raíz aórtica con reimplante de la válvula aórtica, se 
identificó progresión de la enfermedad en 6 de ellos, 
lo que representa el 35.3% de la muestra.

La progresión se ve reflejada en que 5 pacientes 
requirieron reintervención durante los primeros 6 años 
posoperatorios, lo cual representa el 29.4% de la 
muestra. Durante todo el seguimiento, se identificó un 
tiempo libre de primera reintervención en aorta a los 
16 meses del 88%, el cual disminuye en el tiempo a 
59.4% a los 10 años. De los pacientes reintervenidos 
3 tuvieron disección aórtica tipo B, 2 insuficiencia aór-
tica grave y los 5, a su vez, presentaron aneurismas 
crónicos torácicos o abdominales. Además de los pa-
cientes intervenidos, un paciente presentó aneurisma 
abdominal sin requerimiento de intervención quirúrgica 
hasta el momento. Con estos resultados se puede re-
conocer que el principal factor que influye en la pro-
gresión de la enfermedad son los aneurismas crónicos 
torácicos o abdominales y las disecciones Stanford B. 
Un estudio observacional realizado por Hartog et al. en 
600 pacientes con síndrome de Marfan, evalúa la cau-
sa de disecciones aórticas distales, la cual ocurrió en 
54 pacientes. Los autores especulan que el reemplazo 
de la aorta ascendente con un injerto de dacrón puede 

generar fuerzas pulsátiles altas en el arco aórtico y en 
la aorta torácica descendente proximal, lo que incre-
menta el riesgo de complicaciones distales13.

En el estudio no se identificó mortalidad intraquirúr-
gica y a corto plazo. Durante todo el seguimiento se 
reportaron 3 muertes, lo que representa el 16.6% de 
la muestra. Ninguna estuvo relacionada con la progre-
sión de la enfermedad. Una de las causas de muerte 
fue secundaria a una complicación quirúrgica y las 
otras dos ocurrieron por endocarditis e infarto agudo 
de miocardio. Estas cifras afirman la eficacia y durabi-
lidad del procedimiento quirúrgico.

Se puede precisar que el seguimiento se redujo a 
través de los años; durante el primer año hubo un se-
guimiento del 94.1% de los pacientes; sin embargo, 
este disminuyó al 29.4% a los ocho años del segui-
miento. El 50% de los pacientes tuvo un seguimiento 
entre 14 y 94 meses.

Las intervenciones quirúrgicas que preservan la válvu-
la aórtica han reducido significativamente la morbimor-
talidad de los pacientes con síndrome de Marfan. No 
obstante, al identificar el porcentaje de pacientes que se 
ven afectados por la progresión de la enfermedad, es 
importante recalcar que la intervención quirúrgica de la 
raíz aórtica no resuelve el compromiso aórtico a largo 
plazo, especialmente las complicaciones aórticas dista-
les. Es por esto que se requiere un equipo multidiscipli-
nario enfocado en el seguimiento estricto de los 
pacientes, con el fin de identificar de forma oportuna la 
progresión de la enfermedad y realizar las intervenciones 
necesarias. En la actualidad, las guías recomiendan un 
seguimiento imagenológico de la aorta de uno, tres, seis 
y doce meses después de ocurrida la disección, y pos-
teriormente de forma anual, con el uso de tomografía 
computarizada o resonancia magnética14,15. Por lo ante-
rior, los datos del estudio sugieren que los pacientes se 
podrían beneficiar de un seguimiento clínico cada seis 
meses, que esté a cargo de un grupo multidisciplinario 
que efectúe protocolos enfocados en la detección tem-
prana de complicaciones aórticas distales.

Conclusiones
La reimplantación de la válvula aórtica en pacientes con 

síndrome de Marfan debe ser la técnica de elección, ya 
que no requiere anticoagulación a largo plazo y tiene resul-
tados favorables y de larga duración. Teniendo en cuenta 
el curso natural de la enfermedad, la monitorización de la 
progresión de la misma debe ser el pilar fundamental del 
seguimiento a largo plazo, con el fin de mejorar la calidad 
de vida, la morbilidad y la mortalidad de los pacientes.

Tabla 2. Progresión de la enfermedad

Seguimiento clínico n = 17

Progresión de la enfermedad 6 (35.3)

Primera reintervención 5 (29.4)

Segunda reintervención 2 (40)

Lugar primera reintervención de aorta
Válvula aórtica aorta ascendente
Aorta descendente
Aorta toracoabdominal
Aorta abdominal

2 (11.8)
1 (5.9)

2 (11.8)
2 (11.8)

Disección Stanford B 3 (17.7)

Aneurisma 6 (35.3)

Insuficiencia aórtica
Trivial
Grave

3 (17.7)
2 (11.8)

Endocarditis 1 (5.9)

Los datos se presentan con número y porcentaje (%), mediana y percentil  
25 - percentil 75 o como promedio ± desviación estándar.
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Limitaciones del estudio
Entre las limitaciones del estudio se reconoce que 

fue realizado en un solo centro proporcionando un ta-
maño de muestra pequeño. Adicionalmente, al ser un 
estudio descriptivo es una primera aproximación a los 
desenlaces quirúrgicos de los pacientes sin tener más 
estudios de comparación. Por otro lado, el seguimiento 
clínico de todos los pacientes no fue homogéneo de-
bido a dificultades del sistema nacional de salud.

Conflicto de intereses
Los autores declaran no tener ningún conflicto de 

intereses.

Financiamiento
Para la realización del presente estudio se recibió 

financiamiento del Departamento de Cirugía Cardio-
vascular de La Cardio.

Responsabilidades éticas
Protección de personas y animales. Los autores 

declaran que para esta investigación no se han realiza-
do experimentos en seres humanos ni en animales.

Confidencialidad de los datos. Los autores decla-
ran que han seguido los protocolos de su centro de 
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