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RESUMEN

Introduccion y objetivo: El sindrome de Marfan es un trastorno genético que provoca
destruccidn de las fibras elasticas de los tejidos que la contienen. El sistema cardio-
vascular es uno de los que mas se afecta, donde ocurre una dilatacidon progresiva de
la aorta, muchas veces asintomatica, que si no se diagnostica puede llevar a la muerte
del paciente en edades tempranas de la vida. El objetivo fue describir los resultados
de la evolucion de los pacientes con sindrome de Marfan y cirugia de la aorta ascen-
dente.

Meétodo: Se realizd un estudio descriptivo entre enero de 2007 y diciembre de 2010,
donde se intervinieron quirdrgicamente de manera consecutiva 6 pacientes con diag-
nostico de Sindrome de Marfan en el Servicio de Cirugia Cardiovascular del Hospital
“Hermanos Ameijeiras”. Se analizaron las variables relacionadas con el diagndstico y
los procedimientos quirurgicos, asi como la evolucidn posquirurgica hasta el afio.
Resultados: Las afecciones adrticas en el sindrome de Marfan se presentaron en eda-
des relativamente jovenes (40,33 + 8,33). La diseccion aodrtica fue la enfermedad de
mayor incidencia (66,6 %), relacionada con la presencia de dolor e hipertensién arte-
rial. Predominaron las técnicas radicales (66,6 %) sobre las conservadoras de la valvu-
la adrtica. La mortalidad quirurgica fue del 16,6 %, con un caso fallecido, el resto de
los pacientes tuvieron una sobrevida al afio, del 100 %.

Conclusiones: Predominaron los pacientes masculinos, con diseccién adrtica y frac-
ciéon de eyeccion normal. La técnica quirdrgica mas empleada fue la de Bental De
Bono. Solo un paciente fallecié en el hospital; el resto tuvo una excelente evolucion al
afo de seguimiento.

Palabras clave: Cirugia de aorta, Sindrome de Marfan, Estudios de Seguimiento

Short and medium term outcomes of ascending aorta surgery in
Marfan Syndrome

ABSTRACT
Introduction and Objective: Marfan syndrome is a genetic disorder that causes des-
truction of elastic fibers in tissues that contain them. The cardiovascular system is one
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of the most commonly affected, where a progressive dilatation of the aorta (often
asymptomatic) occurs, and if undiagnosed it can lead to the patient's death at an
early age in life. The objective was to describe the results of the progress of patients
with Marfan syndrome and ascending aortic surgery.

Método: A descriptive study was conducted between January 2007 and December
2010, where six consecutive patients with Marfan syndrome underwent surgery in
the Service of Cardiovascular Surgery of Hermanos Ameijeiras Hospital. The variables
related to the diagnosis and surgical procedures and postoperative progress at one
year were analyzed.

Resultados: Aortic disorders in Marfan syndrome occurred at a relatively young age
(40.33 + 8.33). Aortic dissection was the most common disease (66.6%), and was
related to the presence of pain and hypertension. Radical techniques predominated
(66.6%) over the conservative ones. Surgical mortality was 16.6%, with one death; the
remaining patients had a survival at one year of 100%.

Conclusiones: Male patients with aortic dissection and normal ejection fraction were
predominant. The most used surgical technique was that of Bental De Bono. Only one

patient died in the hospital, the rest had an excellent evolution at one year.
Palabras clave: Aortic surgery, Marfan syndrome, Follow-up studies

INTRODUCCION

El sindrome de Marfan es un desorden genético del
tejido conectivo de transmisidon autosémica dominan-
te, determinado por una mutacién en el cromosoma
15921, el cual codifica a una glicoproteina Ilamada
fibrilina-1, componente principal de las microfibras
extracelulares que se encuentran en grandes cantida-
des en el tejido conectivo. Este defecto hereditario
ocasiona la formacion de fibras eldsticas anormales
con la resultante disfuncion de los tejidos que la con-
tienen, como son: los sistemas cardiovascular, esque-
lético y ocular, la piel, la duramadre y el pulmén®?.

Las fibras elasticas forman parte de la matriz extra-
celular de los tejidos y estan compuestas por elastinas
y una red de microfibrillas que sirven de armazén para
el depdsito de elastina. Las principales alteraciones en
el sistema cardiovascular son la dilatacién de la aorta
ascendente con o sin insuficiencia de su valvula, disec-
cién y rotura; y ademas, prolapso de la valvula mitral.

Los hallazgos histolégicos mas frecuentes son ob-
servados en la capa media, con disrupcién, dislocacion
y destruccién de las fibras elasticas, desorganizacion,
fibrosis y necrosis. Las lesiones cardiovasculares, dila-
tacién de la aorta hasta en un 80 % en nifos y casi en
la totalidad de los adultos, son las que ocasionan la
mayor mortalidad (70 - 95 % de los enfermos). Esta
dilataciéon progresiva provoca insuficiencia valvular,
aneurisma, diseccion o rotura si no se trata a tiempo.
Estas lesiones son diagnosticadas frecuentemente por
estudios rutinarios de imagenes™>.

El tratamiento quirudrgico inicial consistia en proce-
dimientos paliativos como las aortoplastias por reduc-
cién y las envoltura (wrapping en su idioma original)®’.
En 1956 DeBakey, Cooley y Creech ampliaron el area
quirargica al realizar una extirpacidon de un aneurisma
de aorta ascendente con insercion de un homoinjerto
y publicaron en 1964 una estadistica realizada a 164
operados®. A finales de esta misma década se intro-
dujo la reseccién conjunta de aorta ascendente y val-
vula adrtica, con el implante de prétesis valvulada y re-
insercion de las arterias coronarias (técnica de Bentall
De Bono)®. Posteriormente, en la década de los 80, se
incorporaron los procedimientos conservadores de la
valvula adrtica, cuando Yacoub y colaboradores idea-
ron el remodelado adrtico’®*®. Posteriormente Tirone
David proyectd la técnica de reimplantacidon adrtica
cuando el anillo aértico y la unidn sinotubular exce-
dian los 30 y 50 centimetros, respectivamente14'15. Des-
de entonces hasta la actualidad se han incorporado
nuevos procedimientos con el fin de conservar los
tejidos nativos no afectados y evitar la anticoagula-
cion*®Y,

METODO

Entre enero de 2007 y diciembre de 2010, en el Servi-
cio de Cirugia Cardiovascular del Hospital “Hermanos
Ameijeiras”, se realizaron un total de 30 cirugias de la
aorta ascendente en 28 pacientes. De los cuales, 6
tenian diagndstico de sindrome de Marfan. A pesar de
contar con una muestra pequefia, se analizaron varia-
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bles relacionadas con el diagndstico y procedimiento
quirargicos, asi como su evolucién ulterior.

Se empled el analisis estadistico descriptivo no
paramétrico. En las variables continuas se calculd la
media + desviacidn estandar (DE) y el intervalo, y en el
resto de las variables, el porcentaje.

Las técnicas quirurgicas empleadas fueron: la sus-
titucion de la aorta ascendente y valvula adrtica por
conducto valvado, con reimplante de arterias corona-
rias; la sustitucién de la aorta ascendente con resus-
pension comisural de la valvula adrtica y la reparacion
adrtica.

El seguimiento a corto plazo fue desde la cirugia
hasta el egreso hospitalario. El seguimiento extrahos-
pitalario (mediano plazo), se realiz6 mediante cénsul-
tas ambulatorias hasta un periodo de un afo posterior
al tratamiento quirurgico.

La informacidn se obtuvo a través de la revisién de
las historias clinicas, los informes operatorios, y las
hojas de anestesia y de perfusidon de los pacientes en
cuestion.

RESULTADOS

De los 28 casos operados por afecciones de la aorta
ascendente, 6 (21,4 %) tenian el antecedente de sin-
drome de Marfan, con una media de edad de 40,33 *
8,33 (intervalo, 28 - 53) afos. El resto de las variables
prequirurgicas se reflejan en la tabla 1. En 4 pacientes
se diagnosticd diseccion adrtica aguda (66,6 %) y en
los 2 restantes, aneurismas, uno de ellos sintomatico.
En la totalidad de los operados por sindrome aértico
agudo prevalecid el dolor toracico, y se constaté hi-
pertension arterial (HTA) en el 75 % de ellos. En uno
de los pacientes con aneurisma adrtico predomind la
disnea, mientras que en el otro caso se corrobord la
afeccién adrtica por ecocardiografia de seguimiento.

En todos los pacientes el diagndstico se constato
mediante tomografia axial computadorizada contras-
tada. También la ecocardiografia transtoracica y trans-
esofagica corroboraron la presencia de estas enferme-
dades en la mayoria de los casos.

Por otra parte, el tiempo transcurrido entre el diag-
nostico de la enfermedad y el tratamiento quirlrgico
en tres de los enfermos con sindrome adrtico agudo
fue menor de 24 horas. Sin embargo, el otro paciente
fue trasladado a nuestro centro con siete dias de evo-
lucidn, en un estado general precario, con dilatacién y
mala funcién del ventriculo izquierdo. En el caso de los
afectados por aneurismas adrticos, este espacio fue

Tabla 1. Variables prequirargicas.

N de pacientes (%),

Variables Media + DE
40,33 + 8,33

Edad (intervalo, 28 - 53)

Sexo

Masculino 5 (83,3 %)

Femenino 1 (16,6 %)

Diagnéstico al ingreso
Diseccidn adrtica
Aneurisma adrtico
Fraccion de eyeccion del VI

4 (66,6 %)
2 (33,3 %)

>50% 4 (66,6 %)
>30%y<50% 2(33,3%)
Clase funcional (NYHA)

I, 1l 4 (66,6 %)
1, v 2 (33,3 %)

VI: Ventriculo izquierdo
NYHA: New York Heart Association

mas prolongado, lo que permitié llevar a estos enfer-
mos en mejores condiciones al quiréfano.

Se realizaron un total de siete cirugias, producto de
gue un paciente se reintervino por un pseudoaneuris-
ma a nivel de la sutura distal del conducto valvado de
la operacion inicial. La cirugia de urgencia se efectud
en cinco pacientes (incluida la reintervencién), en uno
de ellos de extrema urgencia, mientras que en los dos
restantes fue de forma electiva.

En todos los pacientes se disecaron los vasos
femorales, pero sélo en cuatro se canularon vena y
arteria femorales, y en dos casos se empled la arteria
femoral con cdnula de doble paso en la auricula dere-
cha. En el operado que se reintervino por pseudo-
aneurisma a nivel del sitio de sutura distal de la préte-
sis valvulada, se utilizé la vena femoral con la arteria
axilar como via de aporte.

El custodiol fue la solucién cardiopléjica empleada
en la totalidad de los casos. La técnica de Bentall De
Bono, con la modificacion de botdn, fue la de mayor
empleo (Tabla 2, Figura 1), seguida por la conservacion
de la valvula adrtica con resuspension comisural (Tabla
2, Figura 2) y en el caso que se reintervino por pseudo-
aneurisma, se realizé reseccidon del falso aneurisma a
nivel de la sutura distal del conducto valvado de la
cirugia anterior mediante aortoplastia con parche de
dacron.
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Los tiempos de circulacidon extracorpérea y pinza-
miento adrtico se reflejan en la tabla 2, en un solo
paciente hubo que realizar paro circulatorio de 34
minutos. Los tiempos extremos correspondieron a un
caso con diseccién de la aorta ascendente que se
extendid al cayado y aorta descendente, el cual se
trasladd a nuestro centro con siete dias de evolucidn
de su enfermedad, en bajo gasto cardiaco.

Se reintervino un caso por pseudoaneurisma a nivel
de la anastomosis distal de la prdtesis valvulada, des-
crito anteriormente. En un paciente se diagnosticd un
gran derrame pericardico, el cual se drend por puncién
subxifoidea bajo control ecocardiogréfico.

Tabla 2. Variables relacionadas con la cirugia.

Ne de pacientes (%),

Variables Media + DE

Canulacion

Fémoro - femoral
Arteria femoral - AD
Arteria axilar - AD

4 (66,6 %)
2(33,3%)

1 (16,6 %) Reintervencion
270,83 £ 122,38
(intervalo, 120-469)
189,33 + 67,03
(intervalo, 80-261)

Tiempo de CEC

Tiempo de paro andxico

Tiempo de paro
circulatorio
Técnica quirdrgica:
Bental De Bono
Resuspensién comisural 1 (16,6 %)
Aortoplastia 1 (16,6 %) Reintervencidn

1 caso (34 minutos)

4 (66,6 %)

AD: Auricula derecha, CEC: Circulacién extracorpdrea.

Se extubaron cuatro pacientes antes de las 12 horas
(Tabla 3), un operado se mantuvo intubado durante 7
dias y otro, nunca se logré desacoplar del ventilador
artificial.

La estadia en la Unidad de Cuidados Intensivos
Cardiovasculares (UCIC) fue corta en cuatro de los
operados (Tabla 3), los cuales se trasladaron a una sala
abierta antes de las 48 horas. Un caso fallecié a las 36
horas y el otro permanecié nueve dias en UCIC.

En lo que respecta a las complicaciones postopera-
torias prevalecieron las cardiovasculares y respirato-
rias, con dos por sistema, y un paciente sufrié infarto
cerebral derecho con recuperacién total antes de los

21 dias.

En cuanto a la mortalidad quirdrgica, hubo un falle-
cido; un enfermo con diagndstico de diseccidn de la
aorta ascendente, cayado y aorta descendente, que se
remitié a nuestro centro con siete dias de evolucion,
en franco shock cardiogénico. La cirugia fue muy labo-
riosa y se trasladd a la UCIC en estado critico, con altas
dosis de inotrépicos, donde fallecié 36 horas después.

Figura 1. Técnica de Bental De Bono.

Figura 2. Técnica de resuspension comisural.

Los cinco pacientes fueron egresados sin incapa-
cidad fisica, cuatro se incorporaron a su vida laboral.
La sobrevida al afio de estos cinco pacientes fue del
100 %. Durante este periodo un paciente sufrié san-
grado digestivo alto en forma de melena, que resolvié
con tratamiento médico.
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Tabla 3. Variables posquirurgicas.

Variables

Ne@ de pacientes (%)

Tiempo de intubacion

<12 horas 4 (66,6 %)

> 12 horas 1(16,6 %)

Nunca se extubo 1(16,6 %)
Estadia en UCIC
< 48 horas

> 48 horas

Mortalidad Quirudrgica

4 (66,6 %)
1 (16,6 %)
1 (16,6 %)

Supervivencia al afo 5 (83,3 %)

DISCUSION

A principios de la década del setenta del siglo pasado,
se estimaba que el promedio de vida de los pacientes
con sindrome de Marfan era de 37 afios®, producto de
las complicaciones de la aorta ascendente. Actualmen-
te, con el desarrollo de la cirugia adrtica, la sobrevida
de estos enfermos se ha incrementado casi al doble.

Las alteraciones de la capa media provocan dilata-
cion de la aorta que, de acuerdo a la ley de Laplace,
crea un circulo vicioso que concluye con la diseccién o
rotura del vaso®™. El riesgo de rotura de un aneurisma
de 6 6 mds centimetros se incrementa en cuatro ve-
ces.

En la actualidad existe mucha controversia en cuan-
to a cual técnica quirdrgica realizar en un paciente con
una complicacion de la raiz de la aorta en el sindrome
de Marfan. En los inicios del presente siglo se publica-
ron varios articulos, donde predominaron los procedi-
mientos radicales sobre la valvula adrtica (técnica de
Bentall De Bono y sus modificaciones)®®?2 Los resulta-
dos en cuanto a mortalidad fueron muy alentadores,
pero los sucesos relacionados con las protesis meca-
nicas y la anticoagulacion fueron significativos, si se
comparan con otras series que emplearon procedi-
mientos conservadores®?,

Muchos grupos quirudrgicos, incluidos los de la ma-
yoria de nuestros centros, después de examinar la val-
vula adrtica deciden sustituirla. Pero si se tiene en
cuenta que la insuficiencia adrtica en el sindrome de
Marfan es una consecuencia de la dnulo-ectasia y no
un dafio intrinseco de la vélvula, se evitaria la apari-
cion de fenémenos asociados a prétesis mecanicas y
anticoagulacién®. Segun refieren Montesinos y cola-
boradores®, la técnica de Bentall De Bono y sus modi-

ficaciones presenta ventajas sobre los procedimientos
conservadores, ya que corrigen la anulo-ectasia y la
insuficiencia valvular adrtica, ademads del reemplazo
de la aorta enferma. Mientras que la resuspensién o la
preservacion de la vélvula adrtica en el sindrome de
Marfan se asocian a una insuficiencia valvular adrtica
residual a largo plazo. No es menos cierto que las
técnicas radicales sobre la valvula adrtica evitan estas
alteraciones descritas anteriormente, pero si se tiene
en cuenta que técnicas conservadoras como la descri-
ta por Tirone David'**®, donde se reimplanta la valvula
nativa dentro del tubo protésico con varios puntos de
pledgets en la porcion ventricular del anillo aértico, y
la técnica de resuspensién comisural asociada a anulo-
plastia adrtica con banda de teflén u otro material
protésico no distensible, la posibilidad de insuficiencia
adrtica residual seria infima.

Los procedimientos conservadores sobre la valvula
adrtica en las enfermedades quirdrgicas de la aorta
ascendente, con o sin antecedentes de sindrome de
Marfan, han venido en aumento con el devenir del
tiempo. En un corte del estudio: The International Re-
gistry of Acute Aortic Dissection®’, publicado en 2007,
el reemplazo adrtico supracoronario se realizé en 399
pacientes (58,5 %), y se utilizé la técnica de Bentall De
Bono o sus modificaciones en tan solo el 16,2 % de los
casos. Resultados semejantes revelan nuevos trabajos,
donde a los procedimientos de remodelacion y el re-
implante creados por Yacoub y David respectivamen-
te, se les afiaden otras técnicas conservadoras?®?!,

Los resultados de la cirugia de la aorta en el
sindrome de Marfan han sido todavia mas alentadores
cuando estos pacientes se llevan al quiréfano de forma
profilactica. Esta practica quirurgica se viene realizan-
do desde hace muchos afos en paises del primer
mundo®.

CONCLUSIONES

Predominaron los pacientes masculinos, con diseccion
adrtica y fraccion de eyeccidon normal. La técnica qui-
rargica mas empleada fue la de Bental De Bono. Solo
un paciente fallecié en el hospital y el resto tuvo una
excelente evolucion al afo de seguimiento.
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ABSTRACT

Introduction and Objective: Marfan syndrome is a genetic disorder that causes des-
truction of elastic fibers in tissues that contain them. The cardiovascular system is one
of the most commonly affected, where a progressive dilatation of the aorta (often
asymptomatic) occurs, and if undiagnosed it can lead to the patient's death at an
early age in life. The objective was to describe the results of the progress of patients
with Marfan syndrome and ascending aortic surgery.

Método: A descriptive study was conducted between January 2007 and December
2010, where six consecutive patients with Marfan syndrome underwent surgery in
the Service of Cardiovascular Surgery of Hermanos Ameijeiras Hospital. The variables
related to the diagnosis and surgical procedures and postoperative progress at one
year were analyzed.

Resultados: Aortic disorders in Marfan syndrome occurred at a relatively young age
(40.33 + 8.33). Aortic dissection was the most common disease (66.6%), and was
related to the presence of pain and hypertension. Radical techniques predominated
(66.6%) over the conservative ones. Surgical mortality was 16.6%, with one death; the
remaining patients had a survival at one year of 100%.

Conclusiones: Male patients with aortic dissection and normal ejection fraction were
predominant. The most used surgical technique was that of Bental De Bono. Only one
patient died in the hospital, the rest had an excellent evolution at one year.

Palabras clave: Aortic surgery, Marfan syndrome, Follow-up studies

Resultados a corto y mediano plazos de la cirugia de la aorta
ascendente en el Sindrome de Marfan

RESUMEN

Introduccion y objetivo: El sindrome de Marfan es un trastorno genético que provoca
destruccidon de las fibras elasticas de los tejidos que la contienen. El sistema cardio-
vascular es uno de los que mas se afecta, donde ocurre una dilatacion progresiva de la

182 RNPS 2235-145 © 2009-2013 Cardiocentro “Ernesto Che Guevara”, Villa Clara, Cuba. All rights reserved.


mailto:osvaldovaldes@infomed.sld.cu
http://www.corsalud.sld.cu/
http://www.corsalud.sld.cu/
http://www.corsalud.sld.cu/corsaludenglish
mailto:osvaldovaldes@infomed.sld.cu
mailto:osvaldovaldes@infomed.sld.cu

Valdés Dupeyrdn O, et al.

aorta, muchas veces asintomatica, que si no se diagnostica puede llevar a la muerte
del paciente en edades tempranas de la vida. El objetivo fue describir los resultados
de la evolucion de los pacientes con sindrome de Marfan y cirugia de la aorta ascen-
dente.

Método: Se realizd un estudio descriptivo entre enero de 2007 y diciembre de 2010,
donde se intervinieron quirdrgicamente de manera consecutiva 6 pacientes con diag-
nostico de Sindrome de Marfan en el Servicio de Cirugia Cardiovascular del Hospital
“Hermanos Ameijeiras”. Se analizaron las variables relacionadas con el diagndstico y
los procedimientos quirdrgicos, asi como la evolucién posquirdrgica hasta el afo.
Resultados: Las afecciones adrticas en el sindrome de Marfan se presentaron en eda-
des relativamente jovenes (40,33 + 8,33). La diseccion adrtica fue la enfermedad de
mayor incidencia (66,6 %), relacionada con la presencia de dolor e hipertensién arte-
rial. Predominaron las técnicas radicales (66,6 %) sobre las conservadoras de la valvu-
la adrtica. La mortalidad quirurgica fue del 16,6 %, con un caso fallecido, el resto de
los pacientes tuvieron una sobrevida al afio, del 100 %.

Conclusiones: Predominaron los pacientes masculinos, con diseccion adrtica y frac-
cién de eyeccion normal. La técnica quirdrgica mas empleada fue la de Bental De
Bono. Solo un paciente fallecié en el hospital; el resto tuvo una excelente evolucion al

afo de seguimiento.

Palabras clave: Cirugia de aorta, Sindrome de Marfan, Estudios de Seguimiento

INTRODUCTION

Marfan syndrome is a genetic disorder of the con-
nective tissue of autosomal dominant transmission,
determined by a mutation on chromosome 15921,
which encodes a glycoprotein called fibrillin-1, the
main component of the extracellular microfibers that
are found in large quantities in the connective tissue.
This inherited disorder causes the formation of
abnormal elastic fibers with the resulting dysfunction
of tissues containing them, such as: cardiovascular,
skeletal and ocular systems, as well as the skin, dura
and lung™?>.

Elastic fibers are part of the extracellular matrix of
tissues that are composed of elastins and a network of
microfibrils serving as a frame for the deposit of elas-
tin. The main changes in the cardiovascular system are
ascending aorta dilatation with or without its valve
insufficiency, dissection and rupture, and also mitral
valve prolapse.

Most frequently histological findings are observed
in the middle layer, with disruption, dislocation and
destruction of elastic fibers, disorganization, fibrosis
and necrosis. Cardiovascular lesions and aortic dilata-
tion in up to 80% in children and almost in all adults
cause the highest mortality (70-95% of patients). This
dilatation causes progressive valvular insufficiency,
aneurysm, dissection or rupture if not treated early.
These lesions are often diagnosed by routine imaging

studies™”.

The initial surgery consisted of palliative proce-
dures such as reduction aortoplasties and wrapping®’.
In 1956, DeBakey, Cooley and Creech expanded the
surgical area by performing a resection of an aneu-
rysm of the ascending aorta with a homograft inser-
tion and in 1964 they published some statistics of 164
operated patients®. At the end of this decade the
composite replacement of ascending aorta and aortic
valve with a valved graft and reimplantation of the
coronary arteries was introduced (Bentall De Bono
technique)®. Later, in the 80s, conservative procedures
of the aortic valve were incorporated, when Yacoub
and colleagues devised the aortic remodeling"®™.
Later, Tirone David projected the aortic reimplantation
technique when the aortic annulus and sinotubular
junction exceeded 30 and 50 inches, respectively® **.
From then and until the present new procedures have
been incorporated in order to preserve the native
unaffected tissues and prevent anticoagulation®**%*’,

METHOD

Between January 2007 and December 2010, in the
Department of Cardiovascular Surgery of Hermanos
Ameijeiras Hospital, there were a total of 30 ascending
aorta surgeries in 28 patients; 6 of them were diag-
nosed with Marfan syndrome. Despite having a small
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sample, variables related to the diagnosis, surgical pro-
cedure and further progress, were analyzed.

The nonparametric descriptive analysis was used.
For continuous variables, the mean * standard devia-
tion (SD) and range were calculated, and in the rest of
the variables, the percentage.

The surgical techniques used were: ascending aorta
and aortic valve replacement through a valved con-
duit, with reimplantation of coronary arteries, ascen-
ding aorta replacement with commissural resuspen-
sion of the aortic valve and aortic repair.

The short-term follow-up was from surgery to hos-
pital discharge. Outpatient follow-up (medium term),
was performed by outpatient visits up to a period of
one year after surgery.

The information was obtained through review of
medical records, surgery, anesthesia and perfusion re-
ports of the patients in question.

RESULTS

Of the 28 cases operated on for conditions of the as-
cending aorta, 6 (21.4%) had a history of Marfan syn-
drome, with a mean age of 40.33 + 8.33 (range, 28-53)
years. The remaining presurgical variables are re-
flected in Table 1. Four patients were diagnosed with
acute aortic dissection (66.6%) and aneurysms in the 2
remaining, one of them symptomatic. Chest pain
prevailed in all patients operated on for acute aortic
syndrome, and hypertension (HT) was found in 75% of
them. Dyspnea was predominant in one of the pa-
tients with aortic aneurysm, whereas in the other case
aortic disease was confirmed by monitoring echocar-
diography.

In all patients diagnosis was confirmed by contrast
computed tomography. Also transthoracic and trans-
esophageal echocardiography confirmed the presence
of these diseases in most cases.

Moreover, the time between the diagnosis of the
disease and surgical treatment in three of the patients
with acute aortic syndrome was less than 24 hours.
However, the other patient was transferred to our
center with seven days of illness evolution, in a poor
overall condition, with dilatation and malfunction of
the left ventricle. For those affected by aortic aneu-
rysms, this range was longer, allowing bringing these
patients in better conditions to the operating room.

A total of seven surgeries were performed, as a
patient required a second surgery for pseudoaneu-

Table 1. Preoperative variables.

. Ne of patients (%),
Variables Mean + SD
Age 40,33+ 8,33

(intervalo, 28 - 53)
Gender
Male 5 (83,3 %)
Female 1 (16,6 %)

Diagnosis at admission
Aortic dissection
Aortic Aneurysm

LV ejection fraction

4 (66,6 %)
2 (33,3 %)

>50% 4 (66,6 %)
>30%y<50% 2(33,3%)
Functional class (NYHA)

I, 1l 4 (66,6 %)
1, v 2 (33,3 %)

LV: Left ventricle
NYHA: New York Heart Association

rysm at the distal suture line of the valved conduit of
initial surgery. Emergency surgery was performed in
five patients (including reintervention), and extreme
urgency in one of them, while the remaining two were
electively operated on.

In all patients, the femoral vessels were dissected,
but only in four of them femoral vein and artery were
cannulated, and in two cases the femoral artery was
used with double-step cannula in the right atrium. In
the patient that underwent reintervention for pseudo-
aneurysm at the distal suture line of the valved graft,
the femoral vein was used with axillary artery as input
path.

Custodiol was the cardioplegic solution used in all
cases. Bentall De Bono technique, with the “button”
procedure was the most used (Table 2, Figure 1),
followed by the conservation of the aortic valve with
commissural resuspension (Table 2, Figure 2) and in
the case that underwent reintervention for pseudo-
aneurysm, a resection of the false aneurysm was per-
formed at the distal suture line of the valved conduit
of previous surgery by aortoplasty with Dacron patch.

Extracorporeal circulation times and aortic clamp-
ing are shown in Table 2, only one patient underwent
circulatory arrest for 34 minutes. The extreme times
corresponded to a case with ascending aortic dis-
section that extended to the arch and descending
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aorta, who was transferred to our center with a seven-
day illness evolution, in low cardiac output.

One case underwent reintervention for pseudo-
aneurysm at the distal anastomosis level of the valved
graft, as described above. In one patient a large peri-
cardial effusion was diagnosed, which was drained by
subxiphoid puncture under echocardiographic control.

Table 2. Variables related to surgery.

N2 de pacientes (%),

Variables Media + DE

Cannulation
Femoro - femoral
Femoral artery - RA
Axillary artery - RA

4 (66,6 %)
2 (33,3 %)
1 (16,6 %)
Reintervention
270,83 + 122,38
(range, 120-469)
189,33 + 67,03
(intervalo, 80-261)

ECC time

Time of Anoxic arrest

Time of circulatory
arrest

Surgical technique:
Bental De Bono
Commissural resuspension 1 (16,6 %)
Aortoplasty 1 (16,6 %) Reintervencion

1 caso (34 minutos)

4 (66,6 %)

RA: Right atrium, ECC: Extracorporeal circulation.

Four patients were extubated before 12 hours
(Table 3), one intubated remained ventilated for 7
days and another could never be extubated from the
ventilator.

The stay in the Cardiovascular Intensive Care Unit
(CICU) was short in four of the operated patients
(Table 3), which were transferred to an open ward
within 48 hours. One patient died at 36 hours and the
other remained nine days in the cardiovascular CICU.

With respect to postoperative complications, the
cardiovascular and respiratory ones prevailed with two
by system, and one patient suffered right cerebral
stroke with full recovery before 21 days.

As for surgical mortality, there was one death, a
patient with a diagnosis of dissection of the ascending
aorta, aortic arch and descending aorta, which was

referred to our center with seven days of illness
evolution, in clear cardiogenic shock. The surgery was
very laborious and the patient was moved to the
cardiovascular CICU in critical condition, with high-
dose inotropes, where he died 36 hours later.

Figure 1. Bental De Bono technique.

s i

L

L . s 7 i
Figure 2. Commissural resuspension technique.

All five patients were discharged without disability,
four joined their working lives. Survival of these five
patients at one year was 100%. During this period one
patient had upper gastrointestinal bleeding in the
form of melena, which resolved with medical treat-
ment.
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Table 3. Postoperative variables.

Variables Ne of patients (%)
Intubation time

<12 hours 4 (66,6 %)

> 12 hours 1 (16,6 %)

Never extubated 1(16,6 %)

Stay in CICU
<48 hours 4 (66,6 %)
> 48 hours 1 (16,6 %)

Surgical Mortality 1 (16,6 %)

Survival at 1 year 5 (83,3 %)

DISCUSSION

In the early seventies of the last century, it was es-
timated that life expectancy of patients with Marfan
syndrome was 37 years™® as a result of complications
of the ascending aorta. Currently, with the develop-
ment of aortic surgery, the survival of these patients
has increased almost twice.

Alterations in the middle layer cause dilatation of
the aorta that according to the law of Laplace, creates
a vicious cycle that ends with dissection or vessel
rupture®™. The risk of rupture of a 6 or more inches
aneurysm is increased four times.

Today there is much controversy as to which sur-
gical technique to perform on a patient with an aortic
root complication in Marfan syndrome. At the begin-
ning of this century several articles were published
where radical procedures on the aortic valve (Bentall
De Bono technique and its modifications) predomi-
nated®®?% The results in mortality were very encour-
aging, but the events associated with anticoagulation
and mechanical prostheses were significant when
compared with other series employing conservative
procedures®?*,

Many surgical groups, including most from our cen-
ters, after examining the aortic valve decide to replace
it. But if you consider that the aortic insufficiency in
Marfan syndrome is a consequence of the annulus-
ectasia and not an intrinsic valve damage, the appear-
ance of phenomena associated with mechanical pros-
thesis and anticoagulation would be avoided®. Accor-
ding to Montesinos and colleagues, Bentall De Bono
technique and its modifications have advantages over

conservative procedures, as the annulus-ectasia and
aortic valve insufficiency are corrected, and the
diseased aorta is replaced; while resuspension or
preservation of the aortic valve in Marfan syndrome is
associated with a residual aortic valvular insufficiency
in the long term. It is also true that radical techniques
on the aortic valve prevents these alterations des-
cribed above, but if it is considered that conservative
techniques as described by Tirone David****, where
the native valve is reimplanted within the prosthetic
graft with several pledget stitches in the ventricular
portion of the aortic annulus and the commissural
resuspension technique associated with aortic an-
nuloplasty with band of Teflon or another non-
distensible prosthetic material, the possibility of resi-
dual aortic regurgitation would be negligible.

With the passage of time, conservative procedures
on the aortic valve in surgical diseases of the as-
cending aorta, with or without a history of Marfan
syndrome, have been increasing. In a cohort of The
International Registry of Acute Aortic Dissection stu-
dy?, published in 2007, supracoronary aortic replace-
ment was performed in 399 patients (58.5%), and
Bentall De Bono technique or its modifications was
used in just 16.2% of cases. Similar results reveal new
works where other conservative techniques are added
to the remodeling procedures and reimplantation
created by Yacoub and David respectively, 23

The results of aortic surgery in Marfan syndrome
have been even more encouraging when these pa-
tients are prophylactically taken to the operating
room. This surgical practice is been performed for
many years in first world countries®.

CONCLUSIONS

Male patients with aortic dissection and normal
ejection fraction were predominant. The most used
surgical technique was that of Bental De Bono. Only
one patient died in hospital and the rest had an
excellent outcome at one year.
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