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La dilatación de la aorta se encuentra en aproximadamente el 50-83 % de los niños con síndrome de Marfan 
(MFS) y progresa con el tiempo1. La reparación profiláctica de la raíz aórtica ha tenido el mayor impacto en 
la supervivencia de los pacientes con MFS y raíz aórtica dilatada2-3. En su forma electiva, el reemplazo de 
la aorta proximal tiene una morbilidad y mortalidad del 1,5 % a los 30 días. Sin embargo, el reemplazo de 
urgencia (dentro de las 24 h posteriores a la consulta) se asocia con aumento de la mortalidad a los 30 días 
en un 11,7 %. Esto subraya la importancia de determinar cuidadosamente el tiempo para una intervención 
quirúrgica electiva y así evadir un mayor riesgo con las operaciones de emergencia.
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Aortic dilation is found in approximately 50-83 % of children with Marfan syndrome and progresses over time. 
Prophylactic aortic root repair has had the greatest impact on the survival of patients with MFS and a dilated 
aortic root. In its elective form, proximal aortic replacement has 30-day morbidity and mortality of 1.5 %. However, 
emergency replacement (within 24 h of consultation) is associated with increased 30-day mortality by 11.7 %. 
This underscores the importance of carefully timing elective surgical intervention to avoid the increased risk with 
emergency operations.

Introducción

La dilatación de la raíz aórtica es un factor de riesgo para el síndrome aórtico 
agudo, una de las complicaciones más temidas en este tipo de pacientes. 

Después de una intervención programada sobre al aparato valvular y la raíz 
aórtica, la dehiscencia de la válvula protésica (desintegración del material de 
sutura), que lleva al desprendimiento parcial o completo de la prótesis, es una 
complicación rara y potencialmente fatal que se reporta en el 0,1-1,3 % de los 
pacientes que se someten a un reemplazo valvular aórtico.

Información clínica del paciente

Mujer de 22 años con síndrome de Marfan desde los 6 años. Se llegó a 
este diagnóstico por antecedentes familiares con el síndrome, además de 
la afección del sistema cardiovascular (dilatación de la raíz aórtica e insufi-
ciencia aórtica) y musculoesquelético (hiperlaxitud articular). 

Se decidió el seguimiento cada 6-12 meses, pero la paciente abandonó las 
visitas médicas. Consultó en marzo de 2024 (años después de su diagnós-
tico) por disnea CF II-III.
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Hallazgos clínicos relevantes 

La paciente se presenta en el departamento de Emergencias con ingurgita-
ción yugular, edemas en miembros inferiores, rales crepitantes hasta la mitad 
de ambos hemitórax y leve desaturación. Se interpreta el cuadro clínico como 
de insuficiencia cardíaca global e ingresa en la institución. 

Eco doppler cardíaco de ingreso (marzo de 2024): se constata una dilatación 
del ventrículo izquierdo con función sistólica conservada, insuficiencia aórtica 
severa y dilatación de la raíz aórtica (62 mm) y la aorta ascendente (72 mm) 
(Video 1).

Vídeo 1. Ecocardiograma transtorácico que muestra dilatación significativa 
de la raíz aórtica. 

En abril de 2024 se realiza cirugía de Bentall de Bono con prótesis mecánica N.º 
27. En el postoperatorio presentó complicación con bloqueo auriculoventricu-
lar (BAV) completo que requirió antes de su alta institucional la colocación de 
un marcapasos bicameral. 

Por síndrome febril en el posoperatorio, se realiza un ecocardiograma transeso-
fágico que identifica un importante hematoma posterior en la raíz aórtica, sin 
otra complicación (Videos 2 y 3).

Vídeo 2. Ecocardiograma transesofágico posoperatorio (30°), mostrando 
áreas hipoecogénicas que rodean la prótesis compatible con hematoma.

Vídeo 3. Ecocardiograma transesofágico posoperatorio (140°), que revela 
áreas hipoecogénicas que rodean la prótesis compatible con hematoma.

Marzo
2024

Abril
2024

Noviembre
2024

Admisión por insu�ciencia cardíaca
Ecocardiograma:
• Insu�ciencia aórtica severa
• Dilatación severa de la raíz aórtica 

(Vídeo 1)

Cirugía de Bentall-Bono
Fiebre posoperatoria
ETE: hematoma posterior aórtico 
(Vídeos 2 y 3)
Bloqueo AV completo
Marcapasos

ICC severa
Dehiscencia de tubo, regurgitación 
paravalvular severa, ETT, ETE y TC 
(Figuras 2 y 3, (Vídeos  4 y 5)
Nueva cirugía

Figura 1. Cronología estructurada de eventos clínicos y estudios de imagen

https://video.grupocto.com/Editorial/videosEspecialidades/RETIC/2026/09_01/CS02_731/731_v01.mp4
https://video.grupocto.com/Editorial/videosEspecialidades/RETIC/2026/09_01/CS02_731/731_v02.mp4
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Es admitida 7 meses después (noviembre de 2024) en la unidad coronaria por 
un cuadro de insuficiencia cardíaca aguda. Se constata en un ecocardiograma 
transtorácico y transesofágico la dehiscencia del tubo valvulado con desplaza-
miento hacia el interior de la raíz aórtica, prótesis con adecuada apertura de sus 
discos y con insuficiencia paravalvular severa (Videos 4 y 5). 

Vídeo 4. Ecocardiograma transtorácico que muestra el desplazamiento 
de la prótesis en el interior de la raíz aórtica. 

Vídeo 5. Eje corto del ecocardiograma transtorácico mostrando la prótesis libre. 

Se realiza una angio-tomografía gatillada de aorta que visualiza el desplaza-
miento al interior de la raíz aórtica del tubo valvulado, a 20 mm del plano de 
la inserción normal de la válvula aórtica y una dilatación severa del seno de 
Valsalva (65 mm).  (Figuras 2 y 3). 

Figura 2. Angio-tomografía gatillada en plano frontal, en la que se observa 
la posición de la prótesis suelta en la raíz aórtica. 

Figura 3. Angio-tomografía gatillada en plano axial. En ella se observa la 
posición de la prótesis suelta en la raíz aórtica.

Seguimiento clínico y resultados

Desde el ingreso se valora al paciente en el Heart Team con cirugía cardíaca y se 
decide una nueva intervención quirúrgica, con resultado satisfactorio y buena 
evolución en el posoperatorio.

Discusión 

En el síndrome de Marfan la reparación de la raíz aórtica se hace necesaria 
cuando la dilatación aórtica alcanza un valor de 50 mm, es rápidamente pro-
gresiva o existe una regurgitación aórtica significativa4.

El reemplazo total de la raíz aórtica con un injerto de la válvula protésica se 
denomina procedimiento de Bentall, y generalmente implica también la re-
implantación de las arterias coronarias. En los últimos años, esta técnica fue el 
procedimiento de elección, con una supervivencia de 5, 10, 20 años en más del 
70 % de los candidatos, considerándose el estándar de oro para estos pacien-
tes5. Una desventaja del procedimiento Bentall es la necesidad de anticoagu-
lación de por vida. Sin embargo, la mayoría tolera la anticoagulación y uno de 
sus mayores objetivos es reducir el riesgo de reoperación5. En pacientes para 
quienes la anticoagulación de por vida no es factible o está contraindicada, la 
raíz aórtica y la válvula pueden reemplazarse con un homoinjerto criopreser-
vado5. Las preocupaciones con esta técnica surgen debido a la durabilidad li-
mitada, el riesgo de calcificación del homoinjerto y la alta tasa de necesidad de 
reintervención5. Otra opción para los que necesitan evitar la anticoagulación 
es la reparación de la raíz aórtica con preservación de la válvula aórtica nativa5. 
Esta es una buena alternativa debido a la hemodinámica favorable, que no se 
puede comparar con una prótesis mecánica o biológica5.

La dehiscencia de la válvula aórtica protésica se refiere a la desintegración del 
material de sutura, lo que lleva al desprendimiento parcial o completo de la 
prótesis valvular aórtica del anillo. Es una complicación rara y potencialmen-
te fatal que se informa en el 0,1-1,3 % de los pacientes que se someten a un 
reemplazo valvular aórtico6. Los factores predisponentes más comunes para 
la dehiscencia incluyen endocarditis previa (12,2 %), aneurismas aórticos as-
cendentes (10,9 %), regurgitación degenerativa (7 %) o calcificaciones extensas 
(6 %)6. La vasculitis coexistente de la enfermedad de Behçet y la espondilitis 
anquilosante también se han identificado como la etiología no infecciosa de la 
dehiscencia de la válvula protésica6.

https://video.grupocto.com/Editorial/videosEspecialidades/RETIC/2026/09_01/CS02_731/731_v04.mp4
https://video.grupocto.com/Editorial/videosEspecialidades/RETIC/2026/09_01/CS02_731/731_v05.mp4
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La causa más común de dehiscencia de la válvula aórtica mecánica es la endocar-
ditis infecciosa (EI) y conlleva un riesgo de mortalidad de alrededor del 25-30 %. 
La endocarditis de la válvula aórtica mecánica es relativamente más común que 
la endocarditis de la válvula mitral mecánica, un 0,27 % frente al 0,18 % por pa-
ciente-año7. Según el momento, la endocarditis de la válvula protésica puede ser 
de aparición temprana o tardía. Más de dos tercios de la endocarditis de válvula 
protésica (EVP) ocurre en el año posterior al reemplazo valvular8.

Estudios previos demostraron que la fisiopatología real de la dehiscencia tar-
día a menudo está relacionada con el daño anular generado por la infección 
original en lugar de la persistencia de la infección. La presentación clínica varía 
desde asintomática hasta insuficiencia cardíaca abrupta, shock cardiogénico y 
muerte súbita. El diagnóstico y el tratamiento tempranos son clave para preve-
nir una morbilidad y mortalidad significativas en estos pacientes8. 

La ecocardiografía es la modalidad de diagnóstico por imágenes básica y 
más común utilizada para el diagnóstico de EVP8. Sin embargo, el diagnóstico 
puede ser difícil en comparación con la endocarditis de válvula nativa por la 
presencia de artefactos/sombra acústica en la ecocardiografía transtorácica. La 
ecocardiografía transesofágica es la herramienta de diagnóstico recomendada 
y la que proporciona una mejor resolución, con mayor sensibilidad (86-94 %) y 
especificidad (88-100 %)8. Los hallazgos ecocardiográficos incluyen vegetación 
en las estructuras valvulares (masa oscilante), formación de abscesos y perfora-
ción o dehiscencia de la válvula protésica, que causa regurgitación paravalvu-
lar8. En la ecocardiografía, la dehiscencia de la válvula protésica se define como 
un movimiento de balanceo que excede los 15° en al menos un plano. La an-
gio-tomografía cardíaca y la fluoroscopia son modalidades de imagen comple-
mentarias en pacientes en los que la visualización es limitada debido a la som-
bra de la válvula mecánica8. La angio-tomografía cardíaca ayuda a identificar 
complicaciones perivalvulares como pseudoaneurismas y abscesos, evaluando 
las estructuras vasculares y la anatomía coronaria. Los microorganismos alteran 
el tejido perivalvular al invadir el anillo protésico8 y esto aumenta el riesgo de 
dehiscencia valvular, absceso, pseudoaneurisma o formación de fístula.

Como mencionamos, la infección de la prótesis es la principal causa de dehis-
cencia. Existen casos reportados no relacionados a infección, donde se inclu-
yen la aortitis no infecciosa, hallándose en la anatomía patológica una inflama-
ción con células endoteliales vasculares necróticas y fibroblastos, que motivan 
la debilidad y degeneración de la pared de la aorta.

Otras dos causas probables son los aneurismas de la aorta y la calcificación 
significativa de la pared. En ambos se postula la existencia de una debilidad 
intrínseca del anillo, como resultado de una degeneración de la matriz extrace-
lular y/o fragilidad de la estructura de la pared, respectivamente. 

Conclusión

En nuestro caso, la intervención programada de la válvula aórtica y la raíz termi-
nó con una complicación extremadamente grave. 

Es nuestra hipótesis que una endocarditis precoz asociada al síndrome febril 
posoperatorio fue la causante de la dehiscencia. La endocarditis infecciosa de 
válvula protésica es el tipo más grave de EI, y cuando se asienta sobre ella pue-
de provocar una dehiscencia valvular completa. La reoperación es de urgencia 
debido a su alta morbimortalidad.

Ideas para recordar 

•	 La dilatación aórtica ocurre frecuentemente en niños con síndrome de 
Marfan. 

•	 La cirugía electiva obtiene beneficios y excelentes resultados en compara-
ción con la intervención de urgencia. 

•	 La complicación más frecuente de los injertos protésicos es la endocarditis 
infecciosa. 

•	 La dehiscencia completa de la prótesis es una complicación con alta morbi-
mortalidad, asociada en general a infección de la misma y con requerimien-
to de reintervención de emergencia. 
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