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RESUMEN

El sindrome de la aorta media es una entidad poco frecuente caracterizada por estenosis localizada
de la aorta en su porcién toracica inferior y abdominal superior con involucro de las arterias renales
en la mayoria de los casos. Esta entidad fue descrita por primera vez en 1847 por Quain, como un
sindrome similar a la Arteritis de Takayasu. La historia natural de la enfermedad produce dafio
progresivo a 6rgano blanco si no se aplica el tratamiento quirirgico adecuado, la derivaciéon aorto
aodrtica con reconstruccion de las arterias viscerales cuando éstas se encuentran involucradas sigue
siendo el tratamiento de eleccidon, la terapia endovascular aunque se encuentra en etapas iniciales,
parece que ofrecerd en un futuro resultados promisorios. Presentamos el caso, tratamiento y evolu
cién de un paciente masculino de 28 afios de edad, con sindrome de la aorta media.

Palabras clave: Sindrome de la aorta media, coartacién invertida de la aorta.
ABSTRACT

The Middle aortic syndrome is a rare entity characterized by localized stenosis of the aorta in the lo-
wer thoracic and upper abdominal segment, with involvement of renal arteries in most cases. This
entity was first described in 1847 by Quain, as a syndrome similar to Takayasu’s arteritis. The natu-
ral history of the disease produces progressive target organ damage if the appropriate surgical treat-
ment is not applied, the aortic bypass graft with reconstruction of visceral arteries when they are in-
volved remains the treatment of choice, although endovascular therapy, appears to offer promising
results. We present the case, treatment and evolution of a 28 year old male patient with Middle Aor-
tic Syndrome.

Key words: Middle aortic sindrome, inverted coarctation of the aorta.

INTRODUCCION ma una presentacién del 0.5 al 2%, no se ha de-

mostrado afinidad por el sexo, raza o grupo so-

El sindrome de la aorta media es una entidad
poco frecuente caracterizada por estenosis localiza-
da de la aorta en su porcion toracica inferior y abdo-
minal superior con involucro de las arterias renales
en la mayoria de los casos. Esta entidad fue descri-
ta por primera vez en 1847 por Quain, y en 1908
Takayasu describi6 un sindrome similar asociado a
un proceso inflamatorio de las arterias de mediano
y gran calibre, en 1952 Glenn realiz6 la primera
reparacion exitosa. En la poblacién general se esti-

cioeconémico.!?

Existen diversas teorias acerca de su origen sien-
do la méas aceptada la falta de fusion de ambas aor-
tas dorsales en el periodo embrionario con atrofia
posterior de una de ellas persistiendo una estructu-
ra de menor calibre. Asimismo, se ha asociado con
el sindrome de William, entidad caracterizada por
ausencia del gen codificador de elastina y como fue
mencionado anteriormente con la enfermedad de
Takayasu y la neurofibromatosis. Los hallazgos
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morfolégicos independientemente del origen son si-
milares, la estenosis de la aorta tor4cica inferior y
abdominal superior con una longitud variable de
entre 4 y 15 cm con involucro renal de 52% de los
casos, infrarrenal en 25% y suprarrenal en 11%. Se
puede encontrar la presencia de multiples arterias
renales, las cuales se encuentran ocluidas casi en el
100% de los casos. El involucro de las arterias me-
sentérica superior y/o tronco celiaco se encuentra
dentro del 20-40%, hallazgo que no se encuentra re-
lacionado con las manifestaciones clinicas.?

El curso natural de la enfermedad varia en rela-
cion con el grado de estenosis, la hipertensién reno-
vascular asociada y el compromiso y disfuncién pro-
gresiva del cerebro, corazén y rifiones. Este
sindrome ocupa una mortalidad de 50% alrededor
de la 4a. y 5a. décadas de la vida tnicamente con
tratamiento médico. Aproximadamente 76% de los
pacientes se encuentran asintomaticos al momento
del diagnéstico, las primeras manifestaciones se
presentan antes de la segunda década encontrando
la hipertension arterial de origen renovascular en-
tre 86 al 100% de los casos, los sintomas asociados
mas frecuentes son cefalea, diaforesis, dolor precor-
dial, la claudicacién intermitente se presenta hasta
en 30%. Se presenta ausencia o disminucién de los
pulsos aproximadamente en 58%, asimismo, se
puede auscultar soplo abdominal en 58% de los pa-
cientes. Pueden encontrarse también datos clinicos
de retinopatia hipertensiva, disfuncién renal, car-
diaca o neurolégica.*®

La evaluacion clinica de estos enfermos incluye
una valoraciéon cardiovascular integral y como en
todo paciente joven con hipertension arterial la de-
terminacién de renina plasmaética, niveles de cateco-
laminas en sangre, velocidad de sedimentacién glo-
bular, proteina C reactiva, anticuerpos anti musculo
liso, anticuerpos microsomales, anticuerpos anticito-
plasmaticos, etc. El estudio de eleccion es la arterio-
grafia y la angiotomografia, ya que éstas permiten la
visualizacion de la aorta y sus ramas tanto en el seg-
mento toracico como abdominal, ademaés de ser una
herramienta fundamental para el planeamiento qui-
rurgico. Son necesarias diversas proyecciones y re-
construcciones tridimensionales para determinar si
existe involucro de las arterias renales, asi como del
tronco celiaco y la arteria mesentérica superior. El
ultrasonido duplex permite determinar el flujo arte-
rial renal, celiaco y mesentérico para detectar la pre-
sencia de estenosis criticas.”

El tratamiento es médico y quirirgico; el objetivo
del manejo médico se encuentra encaminado al con-
trol hipertensivo y sus complicaciones, a pesar del
apego al tratamiento médico los resultados a corto y
largo plazos han demostrado fallas, con una tasa de

mortalidad alta, alcanzando 50% antes de los 35
anos. El tratamiento quirdrgico es el de elecciéon en
sus variedades tanto abierta como endovascular.
Las indicaciones quirurgicas son la hipertensién ar-
terial de dificil control y el deterioro progresivo de
la funcién renal.

La estrategia quirurgica debe de ser individuali-
zada de acuerdo con la edad del paciente, el seg-
mento adrtico y ramas afectadas, la técnica més uti-
lizada es la derivacion aorto aédrtica con injerto
protésico latero terminal proximal y termino lateral
distal, en los casos asociados a neurofibromatosis y
coartacién congénita se prefiere la derivacion de la
aorta tordcica descendente hasta la aorta abdominal
infrarrenal y en los casos de arteritis de Takayasu se
recomienda la derivacién de la aorta ascendente a la
bifurcacion iliaca, por ser estos segmentos arteriales
los que se encuentran menos afectados. El abordaje
recomendado es el retroperitoneal, asimismo, puede
utilizarse la via transabdominal o toracoabdominal
dependiendo el caso. En relacién con la revasculari-
zacién de las arterias renales se recomienda la reim-
plantacién al injerto aértico con la técnica de parche
de Carrel, o la derivacién con vena safena invertida o
injerto sintético.

También pueden ser considerados el autotras-
plante, la plastia de la arteria renal, asi como deriva-
ciones hepatorrenales o esplenorrenales. La revascu-
larizacion de segmentos arteriales viscerales
raramente es necesaria debido a la abundante cola-
teralidad encontrada en estos pacientes.

Otra opcién quirdrgica viable es el tratamiento
endovascular, con una alto indice de recidiva a cor-
to plazo, ademas de las posibles complicaciones
como diseccién, ruptura y formacién de pseu-
doaneurismas.

El empleo de Stents en esta enfermedad no ha
demostrado resultados favorables.®®

CASO CLINICO

Se trata de un paciente masculino de 28 arfios de
edad quien inici6 su padecimiento al presentar
claudicacion incapacitante a 100 m, dentro de sus
antecedentes médicos con hipertension arterial sis-
témica de dificil control 10 afios previos al diagnés-
tico, bajo tratamiento médico con tres antihiperten-
sivos, durante la evaluacién clinica y radiolégica se
encontraron como datos relevantes la presencia de
pulsos periféricos presentes, pero disminuidos 2/4,
desde la arteria femoral comun hasta arterias tibia-
les, con un indice tobillo-brazo de 0.6 bilateral; la
angiotomografia demostré una estenosis de 97% de
7 cm de longitud a nivel de la aorta toracica descen-
dente, por encima del diafragma.
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La valoracién prequirdrgica otorgé un riesgo
operatorio ASA II, realizdndose posteriormente de-
rivacion aorto adrtica término lateral con dos injer-
tos de Dacrén de 14 x 28 mm y sutura vascular de
polipropileno 3-0, mediante abordaje toracoabdomi-

=

Figura 1. An-
giotomografia
preoperatoria.

Figura 2. Angiotomogra-
‘. fia postoperatoria.

nal retroperitoneal y pinzamiento aértico parcial a
nivel de la aorta toracica T10 y aorta abdominal in-
frarrenal a 5 cm de la bifurcacion iliaca; se cuantifi-
¢6 una hemorragia transoperatoria de 2,000 mL, re-
infundiéndose 1,265 mL con el recuperador celular
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(Cell saver), el tiempo quirargico fue de 5 h. Se colo-
c6 una sonda de pleurostomia izquierda, la cual se
retiré cinco dias después del procedimiento, el pa-
ciente fue egresado de la sala de operaciones bajo
intubacién orotraqueal y ventilacién mecanica, la
cual permaneci6 durante las primeras 24 h. La evo-
lucién postoperatoria hacia la mejoria, con alta del
servicio nueve dias posteriores al procedimiento, en
buenas condiciones generales. El seguimiento a sie-
te meses sin complicaciones médicas o quirurgicas,
con la ingesta de dos antihipertensivos, mejoria en
el indice tobillo-brazo a 0.8 y claudicacién a 700 m.

DISCUSION

El sindrome de la aorta media es una entidad
poco frecuente que afecta principalmente a pacien-
tes jovenes, sin preferencia por edad, sexo o grupo
socioecondémico, la historia natural de la enferme-
dad produce dano progresivo a érgano blanco si no
es tratada oportunamente, la derivacién aorto aoér-
tica con reconstrucciéon de las arterias viscerales
cuando éstas se encuentran involucradas sigue
siendo el tratamiento de eleccion, la terapia endo-
vascular aunque se encuentra en etapas iniciales
parece que en un futuro ofrecera resultados promi-
sorios.

Existen diversas series de casos que han evalua-
do los resultados de los diferentes tipos de trata-
miento quirdrgico encontrando la derivacién aorto
aértica como el procedimiento de eleccion debido a
su alta tasa de éxito, resolucién de los sintomas y
permeabilidad; L. M. Graham y cols. reportaron
porcentajes de mortalidad de 8%, resolucién de la hi-
pertensién arterial en 50% y resolucién de la claudi-
cacion en 100%, Debakey demostré una mortalidad
de 3% con resolucién de la hipertension arterial y la
claudicacién en 100% de sus casos, sin complicacio-
nes quirudrgicas a corto plazo. Messina y cols. repor-
taron una mortalidad de 10% con una resolucién de
la hipertension arterial en 75%. En lo que refiere al
tratamiento endovascular existen reportes de G.
Brzezinka y cols., con resultados favorables a corto
plazo mediante la angioplastia y colocacién de
Stents, con un indice de éxito técnico del 100%, pero

con resolucién de la hipertension sélo en 10%, atn
no se tiene conocimiento de la evolucién y resulta-
dos a largo plazo al aplicar este tipo de tratamiento
quirdrgico.®®

El caso presenta a un paciente joven cuyo sinto-
ma de presentacion fue la claudicacién incapacitan-
te asociada a hipertension arterial sistémica de di-
ficil control, el tratamiento propuesto de acuerdo a
su edad, caracteristicas anatémicas y riesgo opera-
torio fue una derivacién aorto adrtica desde la aorta
toracica descendente hasta la aorta abdominal in-
frarrenal.

Durante el seguimiento del paciente con mejoria
en relacion con la claudicaciéon e ingesta del nimero
de antihipertensivos, es fundamental el seguimien-
to y valoraciéon cardiolégica a largo plazo para de-
tectar tempranamente las complicaciones deriva-
das del procedimiento quirtrgico y de la misma
historia natural de la enfermedad.
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