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RESUMEN

Introduccioén. El sindrome de Marfdn es una afeccién hereditaria del tejido conectivo que involu-
cra al corazén y grandes vasos; antes de la era quirdrgica representaba 90% de la mortalidad en es-
tos pacientes.

Objetivo. Reportar la efectividad del tratamiento hibrido en el sindrome de Marfan.

Caso clinico. Paciente femenino de 40 afios de edad, portadora de sindrome de Marfan, diagnosti-
cada con prolapso valvular aértico y un aneurisma de la aorta ascendente, realizandose un procedi-
miento modificado de Bentall-De Bono. Aneurisma toracico descendente, colocdndose una endopro-
tesis tordcica (TEVAR). Dilatacién aneurismética de la aorta infrarrenal, tomando ambas arterias
iliacas, colocando injertos aorto-bifemoral de politetrafluoroetileno.

Resultados. Con el uso del tratamiento hibrido, a la fecha, la paciente se encontraba clinicamente
asintomatica, realizaba actividades cotidianas.

Conclusiones. El tratamiento de eleccién a nivel cardiovascular en este padecimiento es la repara-
cién quirdrgica, siendo la terapia endovascular una herramienta confiable en casos especificos; con-
formado asi un abordaje hibrido, cuya finalidad es disminuir la morbimortalidad involucrada en los
procesos abiertos.
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ABSTRACT

Introduction. Marfan syndrome is an inherited connective tissue disorder involving the heart and
great vessels before surgery was accounted for 90% of mortality in these patients.

Objective. To report the effectiveness of hybrid treatment in Marfan syndrome.

Case report. Female patient 40 years old, carrying Marfan syndrome, diagnosed with aortic valve
prolapse and an aneurysm of the ascending aorta, performing a modified procedure Bentall-De Bono.
Descending thoracic aneurysm, standing thoracic stent (TEVAR). Aneurysmal dilation of the aorta be-
low renal, taking both iliac arteries, placing grafts aorto-bifemoral polytetrafluoroethylene.

Results. With the use of hybrid treatment the patient is clinically asymptomatic currently can perform
activities of daily life.
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Conclusions. The treatment of choice for cardiovascular level in this condition is surgical repair, en-
dovascular therapy being a reliable tool in specific cases; thus forming a hybrid approach which aims
to reduce morbidity and mortality involved in open processes.

Key words. Marfan syndrome, aortic aneurysm, endovascular treatment.

ANTECEDENTES

El sindrome de Marfan es un desorden sistémico
del tejido conectivo de tipo autosémico dominante
debido a una alteracién genética en el cromosoma
15, que afecta de manera general a uno de cada
5,000 habitantes.! Las manifestaciones mas aparen-
tes se encuentran a nivel ocular, musculo-esquelé-
tico, involucrando, ademds, al corazon y los grandes
vasos. La enfermedad aértica estd presente en 60-
80% de los adultos, caracterizada por amplias y
multiples dilataciones, producto de la fragilidad con-
génita de la pared de la aorta.? Antes de la era qui-
rurgica los aneurismas aérticos representaban 90%
de la mortalidad en este grupo de pacientes. En la
actualidad, gracias al tratamiento multidisciplina-
rio, se ha conseguido aumentar la esperanza de
vida de los 32 anos sin tratamiento, a los 60 y hasta
72 anos, con terapéutica cardiovascular contempo-
ranea.? El objetivo del presente trabajo es reportar
el caso de una paciente de la cuarta década de vida
portadora de sindrome de Marfan, que habia sido
intervenida en cinco ocasiones con tratamiento qui-
rurgico y endovascular por enfermedad aneurismé-
tica adrtica; presentaba adecuada evoluciéon a mas
de dos anos del ultimo procedimiento quirdrgico;
conformando asi una opcién terapéutica hibrida en
sindrome de Marfan.

CASO CLINICO

Mujer de 40 afios de edad diagnosticada como
portadora de sindrome de Marfan desde los cinco
anios de vida, al contar con antecedentes heredofa-
miliares de dicha patologia. Se llev6 a cabo un se-
guimiento cardiovascular periédico; a los 21 afios
de edad se detecté prolapso valvular aértico y un
aneurisma de la aorta ascendente de 5 cm de dia-
metro, por lo que se realizé un procedimiento modi-
ficado de Bentall-De Bono colocando prétesis valvu-
lar mecédnica de 23 mm con injerto aértico de
Dacroén, reemplazando asi la raiz y el cayado aérti-
co (Figura 1). Con adecuada recuperacién postope-
ratoria, en seguimientos posteriores, se detect6
cuatro anos més tarde una dilatacién de la aorta to-
racica descendente y abdominal por lo que se reali-
z6 bypass bilateral axilo-femoral con prétesis anilla-
da de Dacrén de 8 mm de diametro (Figura 2); con

la intencién de disminuir la presién sanguinea a di-
chos segmentos aérticos, haciendo un corto circuito
hacia las arterias femorales y disminuyendo el flujo

Figura 1. Tomografia axial computarizada contrastada en
fase arterial a nivel toracico, donde se observa la valvula
adrtica protésica de 23 mm y nivel del injerto adrtico de
politetrafluoroetileno (procedimiento de Bentall-De Bono).

-

Figura 2. Reconstrucciéon 3D de angiotomografia adrtica
donde se observa el injerto recto anillado de 7 mm de
diametro utilizado para crear el bypass éaxilo-femoral
derecho e izquierdo (senalado por las flechas, permeables
al momento del estudio).
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sanguineo a través de los segmentos aérticos dila-
tados. Sin embargo, pese al tratamiento profilactico
en estudios de extensién posteriores, cinco afios
maés tarde se identificé un aneurisma torécico des-
cendente de inicio en el sitio de reemplazo aértico
previo, por lo que se coloc6é una endoprétesis toraci-

Figura 3. Reconstruccion 3D de angiotomografia adrtica
donde de observa el Stent endovascular cubriendo el
trayecto de la aorta toracica descendente, no hay datos
de endofuga en dicho segmento.

Figura 4. Dilatacion aneurismatica de la aorta infrarrenal
de 53 mm con diseccion crénica de la pared que toma
ambas arterias iliacas, por lo que se realizé nueva cirugia
colocando un injerto aorto-bifemoral de politetrafluoroeti-
leno.
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ca de 28 mm de didametro (¢horacic endovascular
aneurysm repair, TEVAR), cubriendo el trayecto de
la aorta toracica descendente y excluyendo el aneu-
risma (Figura 3). La paciente presenté adecuada
evoluciéon post-TEVAR; sin embargo, a los 33 afos
de edad, en seguimientos tomograficos de rutina,
se apreci6 una dilatacién aneurismaética de la aorta
infrarrenal de 53 mm con diseccién crénica de la
pared que tomaba ambas arterias iliacas (tipo B de
Stanford y tipo III de De Bakey) (Figura 4), por lo
que se realiz6 una nueva cirugia colocando un in-
jerto aorto-bifemoral de politetrafluoroetileno. El
tratamiento anestésico en este paciente se realiz6
con anestesia general, considerando su complejidad

K L

Figura 5. Reconstruccion 3D de angiotomografia adrtica
total. A. A nivel del segmento toracico ascendente y caya-
do la prétesis de politretrafluoroetileno (procedimiento de
Bentall-De Bono). B. A nivel toracico descendente la en-
doprétesis vascular (TEVAR). C. A nivel del tronco celia-
co, arteria mesentérica superior y arterias renales: la aor-
ta nativa. D. A nivel infrarrenal el injerto aortobifemoral de
politretrafluoroetileno (bypass aorto-bifemoral). E. Bypass
axilo-femoral derecho permeable. F. Bypass axilo-femoral
izquierdo con defecto de llenado.
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cardiovascular de acuerdo con el protocolo institu-
cional para el tratamiento quirdrgico-percutdaneo de
aneurisma de aorta. La paciente, a mas de dos afios
de la dltima intervencién quirdrgica, ha presentado
adecuada evolucién, manteniendo los didmetros
de la aorta nativa (3 mm), datos obtenidos mediante
seguimiento angiotomografico (Figura 5); clinica-
mente se refirié asintomatica, realizaba actividades
de su vida diaria; a la exploraci6n, ruidos cardia-
cos ritmicos de buena intensidad y frecuencia con
soplo holosistélico mitral y tricuspideo de tonalidad
suave, soplo mesosistélico adrtico irradiado a hueco
supraesternal, clic protésico adecuado, extremida-
des con pulsos 2 de 2.

DISCUSION

Pocos padecimientos son tan complejos, exigen a
un equipo multidisciplinario de médicos estar al
tanto de posibles eventos patolégicos catastréficos,
que incluso una vez resueltos de forma exitosa, per-
siste una alta posibilidad de enfrentarlos nueva-
mente, siendo cada vez un reto mas elaborado para
el equipo de salud y para el propio paciente.*®

Sin embargo, en la actualidad —sin dejar de ser
un aspecto preocupante— existen alternativas via-
bles para otorgar una mejor calidad de vida a los pa-
cientes portadores de sindrome de Marfan. Por tal
motivo, en este reporte se discute brevemente el
camino a través de la historia de una paciente, cu-
yas manifestaciones cardiovasculares nos permiten
hacer conciencia sobre el impacto benéfico de la ci-
rugia y al mismo tiempo repasamos el aspecto ac-
tual de las intervenciones que han permitido hacer-
lo posible.®”

Siendo la ruptura de un aneurisma y la diseccién
tipo A de De Bakey a nivel de la aorta ascendente las
principales causas de muerte en portadores de sindro-
me de Marfan, la cirugia preventiva a este nivel es el
procedimiento tipico con el que debuta la mayoria de
los pacientes, ya que mas de 50% de las dilataciones
aérticas inician en este sitio anatémico.?

El tratamiento quirtdrgico inicial a través de la
historia consistia en paliaciones como aortoplastias
por reduccién y el wrapping (envasado) adrtico.
En 1956, De Bakey, Cooley y Creech ampliaron de
forma drastica el tratamiento al realizar una exclu-
si6n de un aneurisma de aorta ascendente median-
te la inserci6n de un homoinjerto vascular (publica-
cion de 164 pacientes exitosamente operados).® A
finales de esta misma década se introdujo la resec-
cion conjunta de la aorta ascendente y la valvula
aértica, con el implante de prétesis valvulada y
reinsercion de las arterias coronarias (técnica de
Bentall). Ya en la década de los 80 se incorporaron
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procedimientos encaminados a conservar la valvula
aodrtica. Yacoub y cols. idearon el remodelado aérti-
co, reimplantando dentro de la prétesis aortica as-
cendente, la valvula nativa del paciente; técnica
descrita posteriormente por Tirone David, quien
realiz6 reimplantaciéon valvular cuando el anillo
aodrtico y la unién sinotubular excedian los 30 y 50
cm, respectivamente. Desde entonces hasta la ac-
tualidad se han incorporado nuevos procedimientos
con el fin de conservar los tejidos nativos no afecta-
dos, evitar la anticoagulacién permanente y dismi-
nuir la morbimortalidad perioperatoria, ademas de
perfilarse hacia la minima invasién.*® Con una
mortalidad menor a 4% en procedimientos electivos
y hasta 15% en caso de urgencia, la cirugia de Ben-
tall y De Bono es uno de los procedimientos con
mayor auge en las series publicadas en pacientes
con sindrome de Marfan y coincide con la terapéu-
tica otorgada a la paciente tratada en este reporte.
Por obvias razones relacionadas a la mortalidad en
procedimientos electivos, se busca realizar cirugia
preventiva y disminuir el riesgo de ruptura o disec-
cion de la aorta ascendente. Didmetros > 5 cm son
suficientes para plantear una cirugia, mientras que
otras indicaciones o consideraciones para realizarla
incluyen: historia familiar de diseccién precoz, velo-
cidad de crecimiento aértico > 5 mm/afio, severidad
de la regurgitacion aértica, asociacion de afectacion
mitral, disfuncién ventricular, planificacion de em-
barazo o deseo de operacién sin valvula.?!! En la ci-
rugia electiva de aorta ascendente, inicialmente se
reseca el segmento dilatado de la aorta y se exami-
na la véalvula aértica; si ésta se encuentra afectada,
se utiliza la técnica de De Bono-Bentall, procedi-
miento de eleccidn si el paciente, ademas, llegase a
presentar una raiz aértica > 60 mm de didametro,
insuficiencia aértica moderada-severa, prolapsos
asimétricos de varias cuspides y presencia de multi-
ples fenestraciones de los velos. En el caso citado,
la indicacién para elegir el procedimiento de Bono-
Bentall fue justamente el prolapso valvular.*11:12

Aunque la gestion contemporanea de la enferme-
dad aértica ascendente requiere reconstruccién qui-
rurgica abierta, la revascularizacion visceral retré-
grada combinada con la exclusién endovascular
(procedimiento hibrido) ya se ha introducido para el
tratamiento de la patologia degenerativa de la aor-
ta, pero no en pacientes con sindrome de Marfan.?!?
Tal es el caso de Bockler y cols., quienes reporta-
ron la experiencia en 28 casos de pacientes tratados
de forma hibrida, con seguimiento a un afo, repor-
tando una morbilidad (16-61%) y mortalidad
(23-38%) significativas.!®

Una vez resuelta la principal causa de muerte,
todos los pacientes con sindrome de Marfan deben



Moya-Jiménez S y cols. Tratamiento hibrido multinivel en el sindrome de Marfan. Rev Mex Angiol 2016; 44(3): 99-105

ser valorados y continuar en tratamiento con beta-
bloqueadores, salvo contraindicacién. Debido a la
naturaleza progresiva de esta enfermedad, después
de un reemplazo de raiz adrtica electiva, mas de
50% de pacientes requeriran reintervenciones debi-
do a nuevas disecciones, enfermedad residual, com-
plicaciones postoperatorias, ruptura aértica o for-
macién de aneurismas distales.” El predictor mas
significativo de complicaciones vasculares posterio-
res es la presencia de diseccién adrtica (aguda o
créonica) al momento de la reparacién inicial.* De-
bemos tomar en cuenta que cualquier parte de la
aorta o sus ramas pueden verse afectadas, un pa-
tron comuinmente observado es la presencia de
aneurismas en aorta descendente posterior a la
aparicién de aneurismas ascendentes.®15 El 14% de
la poblacién requerira de una segunda cirugia en
un periodo variable entre 15 y 20 afios. Es entonces
que la cirugia electiva de la aorta descendente esta-
r4d indicada si aparecen sintomas como dolor toraci-
co o manifestaciones por compresion (por ejemplo,
disfagia o disnea), si el crecimiento es > 5-10 mm/
ano o si el didmetro del aneurisma es > 55 mm.316
El territorio de la aorta descendente es una re-
gion cuyo tratamiento endovascular ha tenido un
auge importante en las dltimas décadas. Sin em-
bargo, contintda la controversia entre las indicacio-
nes quirurgicas y endovasculares para las diferen-
tes colagenopatologias, teniendo en cuenta que los
ensayos clinicos sobre cirugia convencional alcan-
zan un numero importante de pacientes, contrario a
los casos endovasculares que se limitan a experien-
cias aisladas.® El consenso sefiala baja morbimorta-
lidad en cirugia abierta y mantiene que el principal
cuestionamiento de los procedimientos endovascu-
lares son sus resultados a largo plazo.® En una revi-
si6n publicada por el grupo de Akinv!® se observa
un diagrama de flujo para el tratamiento de la en-
fermedad adrtica en los pacientes con sindrome de
Marfan, en el cual se propone la terapia endovascu-
lar después del reparo quirdrgico abierto, conside-
rando un didmetro adrtico > 50 mm. No recomien-
dan el TEVAR en pacientes con enfermedad de
tejido conectivo como tratamiento inicial, excepto
como un procedimiento para salvar la terapia qui-
rurgica previa o como método coadyuvante después
de la reparacion aodrtica, como es el caso; pues se
cuenta con un territorio de liberacién o cuello que
no se dilatard, contrario a liberar una endoprétesis
sobre aorta afectada por desérdenes del tejido co-
nectivo, territorio destinado a migracién o endofu-
ga por la conocida dilatacién progresiva que sufrira
la aorta tratada via endovascular. Por otro lado, el
TEVAR podria ser una opcién en los pacientes con
contraindicacion absoluta para cirugia abierta de
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aorta tordcica o en pacientes seleccionados, como
en el presente caso.” La duracién de la estancia
hospitalaria en TEVAR es significativamente més
corta que en reparacion abierta (5.5 vs. 7.3 dias),
teniendo mas complicaciones y mas reintervencio-
nes en pacientes sometidos a procedimiento
TEVAR, aunque sin diferencias estadisticamente
significativas. En el caso que presentamos no se
reportan endofugas, por lo tanto, no se discute di-
cho tema.!! Los reportes actualmente existentes so-
bre TEVAR en pacientes con Marfan, respecto a la
durabilidad y permeabilidad de los injertos endo-
vasculares a largo plazo, son atn desconocidos; sin
embargo, el seguimiento a corto plazo demuestra
excelentes resultados.’? El tratamiento TEVAR se
realiz6 inicialmente sélo en pacientes con alto riesgo
de muerte y contraindicacién para otros procedi-
mientos, pero en dicha poblacién ha demostrado
una prevencion de muerte secundaria a la ruptura
de un aneurisma, con éxito mayor a 95% en los pri-
meros anos de la colocacién, tal como lo reporta el
estudio EUROSTAR con 1.4% de ruptura en el pri-
mer ano poscolocacién de la endoprétesis y 0.6% en
el segundo ano.!” El tratamiento endovascular del
aneurisma adrtico representa una mortalidad glo-
bal de 2-2.5% y es edad-dependiente, 1% para meno-
res de 65 afios y 5% para mayores de 80 afos; no
obstante, la morbilidad perioperatoria se ha reduci-
do significativamente en 30-70%, comparado con los
procedimientos quirdrgicos convencionales.!®

Otro intento de la cirugia por prevenir dilatacio-
nes aorticas en territorio anunciado se ha enfocado
en desarrollar algunas técnicas con el fin de dismi-
nuir el flujo sanguineo a través de la aorta y retra-
sar su dilatacién, por ejemplo, la creacién de bypass
extraanatémicos, como es el caso del puente 4xilo-
femoral.* El bypass axilo-femoral protésico, como
en este caso, evita isquemia de miembros inferiores
y proporciona un incremento del flujo sanguineo co-
lateral proveniente del térax. En caso de requerirse
un pinzamiento aértico transquirirgico evitara la
isquemia de las extremidades inferiores y ademas
cumple las siguientes finalidades: en caso de ruptu-
ra aneurismatica infrarrenal se puede hacer una ci-
rugia de control vascular excluyendo el segmento
adrtico afectado y ademas funciona como terapia
puente antes de una cirugia aértica abdominal para
evitar la isquemia de miembros inferiores. Se han
reportado algunos otros beneficios en reportes de
casos, principalmente en infecciones de injertos
adrticos o como atenuador de las presiones intra-
vasculares en pacientes con aneurismas. Los puen-
tes extraanatémicos se acompafnian de una baja
morbilidad y una permeabilidad de 75% a cinco
anos; motivos por los que en el presente caso se
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decidi6 su uso en un territorio susceptible a ruptu-
ra, diseccion, pinzamiento aértico infrarrenal y
dilatacion progresiva.’® Sin embargo, es sabido que
llegara el momento en el que el cirujano vascular
deba tomar la decision de excluir la dilatacién aérti-
ca a nivel abdominal, pese al tratamiento médico o
los procedimientos quirtrgicos derivativos.!®

Los aneurismas de aorta abdominal en pacientes
con Marfan se presentan en 15% de los casos, por lo
general posterior a la aparicién de cambios degene-
rativos en la aorta toracica, en 15% de forma sin-
créonica (aneurismas toracoabdominales). El trata-
miento quirdrgico convencional consiste en la
colocaciéon quirdrgica de un injerto aorto-bifemoral
(mortalidad de 5%), ya que estos pacientes tienen
un riesgo aumentado de presentar endofugas poste-
rior a ser tratados por via endovascular.'”!® Los pa-
cientes con aneurismas adrticos toracoabdominales
no tratados tienen una tasa de mortalidad estimada
de 76% después de dos anos del diagnéstico, la mi-
tad de dichas muertes por ruptura.? Los resultados
de la reparacién de aneurismas toracoabdominales
abierta varian segun la clasificacién de Crawford,
pero se les ha descrito una mayor morbi-mortalidad
comparados con otros segmentos de la aorta, ya
que la longitud arterial a sustituir es mayor y las
ramas aérticas que seran ocluidas de igual manera
aumentan, asi como el tamaio.22°

Por dltimo, es meritorio mencionar que este tipo
de procedimientos hibridos ya se han descrito en la
literatura cientifica. Taurino y cols., del Departa-
mento de Cirugia Vascular del Hospital
Sant’Andrea, en Roma, publicaron dos casos de pa-
cientes tratados de forma endovascular y quirirgi-
ca, realizando procedimientos de debranching (ra-
mificado) para revascularizar ramas viscerales en
aneurisma toracoabdominal que posteriormente fue
tratado via endovascular en un caso, y en el segun-
do realizando un bypass extraanatémico de troncos
supraadrticos para excluir un aneurisma del cayado
y la aorta descendente.!®

La mayoria de los reportes sobre tratamiento
hibrido se realiz6 en aneurismas toracoabdomina-
les, con una mortalidad hasta de 61%. La pacien-
te tratada presenté una dilatacién aértica seg-
mentaria, pues inici6 a nivel ascendente y del
cayado aértico, luego en la porcién toracica des-
cendente y finalmente a nivel de aorta abdominal
de forma separada, permitiendo tratar los seg-
mentos aérticos de forma diferida y no en un solo
procedimiento. Lo que da lugar a formacién
neovascular hacia la regiéon medular y visceral.
Dato que puede justificar la ausencia de lesién
medular, pese al gran segmento de aorta reem-
plazado.20-2
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CONCLUSION

El tratamiento quirdrgico preventivo a nivel
cardiovascular en pacientes con sindrome de
Marfian ha aumentado la sobrevida de este grupo
de pacientes. Aunque en la actualidad la cirugia si-
gue siendo el pilar del tratamiento, la terapia endo-
vascular puede proporcionar un complemento util.
Sin embargo, la falla en estos procedimientos es co-
mun y su uso debe ser prudente con un seguimien-
to interdisciplinario de los pacientes, con el propési-
to de no retrasar el diagnéstico de nuevas lesiones
y de otorgar un tratamiento oportuno.
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