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RESUMEN

La dilatacion de la aorta se encuentra en aproximadamente el 50-83 % de los nifos con sindrome de Marfan
(MFS) y progresa con el tiempo'. La reparacion profildctica de la raiz adrtica ha tenido el mayor impacto en
la supervivencia de los pacientes con MFS y raiz adrtica dilatada®3. En su forma electiva, el reemplazo de
la aorta proximal tiene una morbilidad y mortalidad del 1,5% a los 30 dfas. 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 dias
en un 11,7%. Esto subraya la importancia de determinar cuidadosamente el tiempo para una intervencion
quirdrgica electiva y asi evadir un mayor riesgo con las operaciones de emergencia.
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> Marfan syndrome. Aortic dilation is found in approximately 50-83% of children with Marfan syndrome and progresses over time.

i ﬂggﬁfgi:g’fgghesis Prophylactic aortic root repair has had the greatest impact on the survival of patients with MFS and a dilated

> Postoperative Comp/,-c‘m,om‘ aortic root. In its elective form, proximal aortic replacement has 30-day morbidity and mortality of 1.5 %. However,

> Case reports. 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.

Introduccién Informacion clinica del paciente

La dilatacion de la raiz adrtica es un factor de riesgo para el sindrome adrtico
agudo, una de las complicaciones méas temidas en este tipo de pacientes.

Después de una intervencién programada sobre al aparato valvular y la raiz
aortica, la dehiscencia de la valvula protésica (desintegracion del material de
sutura), que lleva al desprendimiento parcial o completo de la protesis, es una
complicacién rara y potencialmente fatal que se reporta en el 0,1-1,3% de los
pacientes que se someten a un reemplazo valvular adrtico.
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Mujer de 22 afios con sindrome de Marfan desde los 6 afios. Se llegd a
este diagndstico por antecedentes familiares con el sindrome, ademas de
la afeccién del sistema cardiovascular (dilatacion de la raiz aortica e insufi-
ciencia adrtica) y musculoesquelético (hiperlaxitud articular).

Se decidio el seguimiento cada 6-12 meses, pero la paciente abandono las
visitas médicas. Consulté en marzo de 2024 (afios después de su diagnds-

tico) por disnea CF II-IlI.
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Admision por insuficiencia cardiaca Cirugia de Bentall-Bono ICC severa
Ecocardiograma: Fiebre posoperatoria Dehiscencia de tubo, regurgitacion
. Insuficiencia adrtica severa ETE: hematoma posterior adrtico paravalvular severa, ETT, ETEY TC
. Dilatacion severa de la raiz adrtica (Videos 2y 3) (Figuras 2y 3, (Videos 4y 5)
(Video 1) Bloqueo AV completo Nueva cirugia
Marcapasos

2024

Figura 1. Cronologia estructurada de eventos clinicos y estudios de imagen

Hallazgos clinicos relevantes

La paciente se presenta en el departamento de Emergencias con ingurgita-
cion yugular, edemas en miembros inferiores, rales crepitantes hasta la mitad
de ambos hemitérax y leve desaturacion. Se interpreta el cuadro clinico como
de insuficiencia cardiaca global e ingresa en la institucion.

Eco doppler cardiaco de ingreso (marzo de 2024): se constata una dilatacion
del ventriculo izquierdo con funcién sistélica conservada, insuficiencia adrtica
severa y dilatacion de la raiz adrtica (62 mm) y la aorta ascendente (72 mm)
(Video 1).

Video 2. Ecocardiograma transesofdgico posoperatorio (30°), mostrando
areas hipoecogénicas que rodean la protesis compatible con hematoma.

Video 1. Ecocardiograma transtoracico que muestra dilatacién significativa
de la raiz adrtica.

En abril de 2024 se realiza cirugfa de Bentall de Bono con prétesis mecanica N.2
27. En el postoperatorio presenté complicacion con blogueo auriculoventricu-
lar (BAV) completo que requirié antes de su alta institucional la colocacion de
un marcapasos bicameral.

Por sindrome febril en el posoperatorio, se realiza un ecocardiograma transeso-

fagico que identifica un importante hematoma posterior en la raiz adrtica, sin Video 3. Ecocardiograma transesofagico posoperatorio (140°), que revela
otra complicacion (Videos 2 y 3). areas hipoecogénicas que rodean la protesis compatible con hematoma.
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Es admitida 7 meses después (noviembre de 2024) en la unidad coronaria por
un cuadro de insuficiencia cardiaca aguda. Se constata en un ecocardiograma
transtoracico y transesofagico la dehiscencia del tubo valvulado con desplaza-
miento hacia el interior de la raiz adrtica, protesis con adecuada apertura de sus
discos y con insuficiencia paravalvular severa (Videos 4 y 5).

Video 4. Ecocardiograma transtoracico que muestra el desplazamiento
de la prétesis en el interior de la raiz adrtica.

Video 5. Eje corto del ecocardiograma transtoracico mostrando la protesis libre.

Se realiza una angio-tomograffa gatillada de aorta que visualiza el desplaza-
miento al interior de la raiz adrtica del tubo valvulado, a 20 mm del plano de
la insercion normal de la vélvula adrtica y una dilatacion severa del seno de
Valsalva (65 mm). (Figuras 2y 3).

10cm

Figura 2. Angio-tomograffa gatillada en plano frontal, en la que se observa
la posicién de la protesis suelta en la raiz adrtica.
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Figura 3. Angio-tomografia gatillada en plano axial. En ella se observa la
posicion de la protesis suelta en la raiz adrtica.

Seguimiento clinico y resultados

Desde el ingreso se valora al paciente en el Heart Team con cirugia cardiaca y se
decide una nueva intervencion quirdrgica, con resultado satisfactorio y buena
evolucién en el posoperatorio.

Discusion

En el sindrome de Marfan la reparacion de la raiz adrtica se hace necesaria
cuando la dilatacion adrtica alcanza un valor de 50 mm, es répidamente pro-
gresiva o existe una regurgitacion adrtica significativa®.

El reemplazo total de la rafz adrtica con un injerto de la valvula protésica se
denomina procedimiento de Bentall, y generalmente implica también la re-
implantacion de las arterias coronarias. En los Ultimos anos, esta técnica fue el
procedimiento de eleccién, con una supervivencia de 5, 10, 20 aflos en mas del
70% de los candidatos, considerdndose el estandar de oro para estos pacien-
tes®. Una desventaja del procedimiento Bentall es la necesidad de anticoagu-
lacion de por vida. Sin embargo, la mayoria tolera la anticoagulacion y uno de
sus mayores objetivos es reducir el riesgo de reoperaciéon’. En pacientes para
quienes la anticoagulacion de por vida no es factible o esta contraindicada, la
raiz adrtica y la vélvula pueden reemplazarse con un homoinjerto criopreser-
vado’. Las preocupaciones con esta técnica surgen debido a la durabilidad li-
mitada, el riesgo de calcificacion del homoinjerto y la alta tasa de necesidad de
reintervencion®. Otra opcién para los que necesitan evitar la anticoagulacién
es la reparacion de la raiz adrtica con preservacion de la valvula adrtica nativa®.
Esta es una buena alternativa debido a la hemodindmica favorable, que no se
puede comparar con una prétesis mecanica o biologica®.

La dehiscencia de la vélvula adrtica protésica se refiere a la desintegracién del
material de sutura, lo que lleva al desprendimiento parcial o completo de la
proétesis valvular adrtica del anillo. Es una complicacién rara y potencialmen-
te fatal que se informa en el 0,1-1,3% de los pacientes que se someten a un
reemplazo valvular adrtico®. Los factores predisponentes mas comunes para
la dehiscencia incluyen endocarditis previa (12,2%), aneurismas aorticos as-
cendentes (10,9 %), regurgitacion degenerativa (7 %) o calcificaciones extensas
(69%)°. La vasculitis coexistente de la enfermedad de Behget y la espondilitis
anquilosante también se han identificado como la etiologia no infecciosa de la
dehiscencia de la vélvula protésica®.
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La causa mas comun de dehiscencia de la vélvula adrtica mecanica es la endocar-
ditis infecciosa (El) y conlleva un riesgo de mortalidad de alrededor del 25-30%.
La endocarditis de la vélvula adrtica mecanica es relativamente méas comun que
la endocarditis de la valvula mitral mecanica, un 0,27 % frente al 0,18 % por pa-
ciente-ano’. Segun el momento, la endocarditis de la vélvula protésica puede ser
de aparicién temprana o tardia. Més de dos tercios de la endocarditis de vélvula
protésica (EVP) ocurre en el aho posterior al reemplazo valvular®.

Estudios previos demostraron que la fisiopatologia real de la dehiscencia tar-
dia a menudo esta relacionada con el dano anular generado por la infeccion
original en lugar de la persistencia de la infeccion. La presentacion clinica varia
desde asintomatica hasta insuficiencia cardiaca abrupta, shock cardiogénico y
muerte subita. El diagndstico y el tratamiento tempranos son clave para preve-
nir una morbilidad y mortalidad significativas en estos pacientes®.

La ecocardiografia es la modalidad de diagndstico por imégenes basica y
mas comun utilizada para el diagnéstico de EVPE. Sin embargo, el diagndstico
puede ser dificil en comparaciéon con la endocarditis de vélvula nativa por la
presencia de artefactos/sombra acustica en la ecocardiografia transtoracica. La
ecocardiografia transesofagica es la herramienta de diagnéstico recomendada
y la que proporciona una mejor resolucién, con mayor sensibilidad (86-94 %) y
especificidad (88-100%)®. Los hallazgos ecocardiograficos incluyen vegetacion
en las estructuras valvulares (masa oscilante), formacion de abscesos y perfora-
cion o dehiscencia de la valvula protésica, que causa regurgitacion paravalvu-
lar®. En la ecocardiograffa, la dehiscencia de la valvula protésica se define como
un movimiento de balanceo que excede los 15° en al menos un plano. La an-
gio-tomograffa cardiaca y la fluoroscopia son modalidades de imagen comple-
mentarias en pacientes en los que la visualizacion es limitada debido a la som-
bra de la vélvula mecanica®. La angio-tomografia cardiaca ayuda a identificar
complicaciones perivalvulares como pseudoaneurismas y abscesos, evaluando
las estructuras vasculares y la anatomia coronaria. Los microorganismos alteran
el tejido perivalvular al invadir el anillo protésico® y esto aumenta el riesgo de
dehiscencia valvular, absceso, pseudoaneurisma o formacién de fistula.

Como mencionamos, la infeccion de la protesis es la principal causa de dehis-
cencia. Existen casos reportados no relacionados a infecciéon, donde se inclu-
yen la aortitis no infecciosa, halldndose en la anatomia patoldgica una inflama-
cion con células endoteliales vasculares necréticas y fibroblastos, que motivan
la debilidad y degeneracién de la pared de la aorta.

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

Conclusion

En nuestro caso, la intervencion programada de la vélvula adrtica y la raiz termi-
nd con una complicacion extremadamente grave.

Es nuestra hipdtesis que una endocarditis precoz asociada al sindrome febril
posoperatorio fue la causante de la dehiscencia. La endocarditis infecciosa de
valvula protésica es el tipo mas grave de El, y cuando se asienta sobre ella pue-
de provocar una dehiscencia valvular completa. La reoperacion es de urgencia
debido a su alta morbimortalidad.

Ideas para recordar

La dilatacién adrtica ocurre frecuentemente en nifos con sindrome de
Marfan.

« Casos clinicos
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La cirugia electiva obtiene beneficios y excelentes resultados en compara-
cion con la intervencion de urgencia.

La complicacion més frecuente de los injertos protésicos es la endocarditis
infecciosa.

La dehiscencia completa de la prétesis es una complicacion con alta morbi-
mortalidad, asociada en general a infeccion de la misma y con requerimien-
to de reintervencion de emergencia.
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