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RESUMEN

La dilatacién aneurismaética de la aorta ascendente
es una entidad infrecuente en pacientes pediatricos,
sobre todo en ausencia de sindrome de Marfan.

Reportamos el caso de una nifia de 6 afios, sin signos
externos de Marfan, que requirié en urgencia el
reemplazo total de la raiz adrtica mediante un tubo
valvulado como consecuencia de un aneurisma de
aorta ascendente, con signos clinicos de prerruptura.
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SUMMARY

Aneurysmathic dilatation of the ascending aorta ra-
rely occur in pediatric patients, specially in the ab-
sence of Marfan’s syndrome.

We report a 6 year old girl without external signs of
Marfan’s syndrome, who underwent an urgent aortic
root replacement with a valved conduit, due to an as-
cending aortic aneurysm and preruptured clinical

signs.
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INTRODUCCION
Los aneurismas dela aorta ascendente son ex-
cepcionales en pacientes pediatricos y suelen
asociarse a una anuloectasia adrtica en el sin-
drome de Marfan @. En ausencia de dicho sin-
drome, se invocan como etiologia otras altera-
ciones del tejido conectivo @-9. Raramente se
plantea como diagndéstico diferencial ante la
presenciadedolortoracicoenunnifiosano.
Presentamos la historia clinica de un pa-
ciente del sexo femenino de 6 afios de edad que
en estado de salud consulta por dolor toracico,

como consecuencia de un aneurisma de aorta
ascendente ensufrimiento.

CASO CLINICO

Una escolar de 6 afios de edad y 29 kg de peso,
sin historia médica previa, consulta seis me-
ses antes por un episodio de dolor toracico in-
terpretado como de origen costocondral vincu-
ladoalcrecimiento.

La semana antes del ingreso presentd, en
la madrugada, intenso dolor precordial difu-
so, debiendo ser trasladada por un servicio de
emergencia movil a un centro asistencial. No
presentbotrossintomasacompanantes.

Del examen fisico se destaca buen creci-
miento y desarrollo; normotensa. Piel y muco-
sasbiencoloreadasehidratadas.

Sin visceromegalias. Auscultaciéon pleuro
pulmonar sin particularidades. En el examen
cardiovascular presentaba soplo sistodiastoli-
coentodoel precordio,irradiadoaaxila.

Se realiz6 radiografia de térax que mos-
tré leve cardiomegalia, aorta desenrrollada
y dilatada en su origen. El electrocardiogra-
ma mostro6 ritmo sinusal de 80 pm con eje a
izquierda sin elementos sugestivos deisque-
mia. Ante la sospecha de cardiopatia se soli-
cit6 ecocardiograma Doppler transtoracico,
que revel6 dilatacién aneurismatica de aor-
ta ascendente con un didmetro maximo de 84
mm desde la raiz hasta el origen del tronco
arterial braquiocefalico. Insuficiencia adrti-
casevera.

Se efectian angiorresonancia magnética
(figura 1) y tomografia axial computarizada
que confirman el diagnéstico y descartaron sig-
nos de diseccién aguda, trombos intralumina-
les y la presencia de dilataciones en otros secto-
res vasculares. Las medidas del saco aneuris-
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FIGURA 2. Vista operatoria desde la cabecera del paciente:
la cavidad pericardica estd ocupada en su totalidad por el
saco aneurismatico.

matico fueron aproximadamente de 95y 115
mm paraambastécnicasrespectivamente.

Con el diagnéstico de aneurisma de aorta
ascendente en sufrimiento e insuficiencia adr-
tica severa, es enviada a nuestro servicio para
tratamiento quirargicodeurgencia.

Por esternotomia mediana se abordé el co-
razén previa canulacién de vasos femorales
(arteria y vena) y entrada en circulacion ex-
tracorpérea, descendiendo la temperatura a
25°C debido al riesgo de ruptura del aneuris-
maalpasarlasierraesternal.

Una vez abierto el pericardio, laxamente
adherido a la pared anterior del aneurisma, se
observo6 una dilatacién aneurismatica de aor-
ta ascendente de 15 cm de didmetro externo
que ocupaba toda la cavidad pericardica, no
visualizandose las cavidades cardiacas que se
encontraban desplazadas y laminadas hacia

FIGURA 3. Vista operatoria desde la cabecera del paciente:
el saco aneurismaético ha sido completamente resecado y
el tubo valvulado implantado. Se puede apreciar el
ventriculo derecho que no aparecia en la figura 2.

vd: ventriculo derecho; tv: tubo valvulado.

atrasy a la izquierda (figura 2). Se coloc6 una
segunda canula venosa en la auricula derecha
para desgravitarlascavidades cardiacasyau-
mentar el retorno venoso, asi como una sonda
de aspiracién en auricula izquierda con el fin
dedescomprimirlascavidadesizquierdas.

Se disecé el saco aneurismatico desde la
raiz aértica hasta el origen de los vasos del
cuello (tronco arterial braquiocefilico), donde
se encontrd un cuello que permitié realizar el
clampeoadrtico.

Se realizé apertura longitudinal del saco
aneurismatico, no encontrandose coagulos en
suinterior. Se objetivaron elementos de disec-
cién crénica en ambos cabos (proximal y dis-
tal). Valvula adrtica engrosada y retraida con
anillodilatadoy severamenteinsuficiente.

95



REVISTA URUGUAYA DE CARDIOLOGIA
VOLUMEN 20 | N° 2 | SETIEMBRE 2005

Se realizd infusién de cardioplejia blanca
extracelular (7 por ambos ostium coronarios a
la dosis de 30 ml/kg, la cual se repitié cada 30
minutos. Reseccién de la totalidad de la pared
del aneurisma y extraccién de ambos ostium
coronarios con un collarete de pared adrtica y
valvulectomia adrtica. Colocacién de tubo val-
vulado Medtronic N° 21 de Dacron con proéte-
sis monodisco fijada con puntos en U apoyados
enteflonde Ethibon 2-0.

Anastomosis de ambos ostium coronarios
con su collarete de pared adrtica con surget de
prolene 6-0 y finalmente anastomosis distal
entre el tubo de Dacron y la porcién de aorta
ascendente transeccionada inmediatamente
por debajo del nacimiento del tronco arterial
braquiocefalico (figura 3).

Previa evacuacién del aire de las cavidades
cardiacas, se declampe6 la aorta luego de 115
min. El corazén retomé excelente actividad
contractil, asegurando una adecuada hemodi-
namia una vez separado el paciente de la cir-
culacién extracorpdrea, con apoyo inotrdpico
demilrinonaadosismedia (0,54 /k/min).

Curs6 un postoperatorio sin complicacio-
nes, desconectandose de la asistencia ventila-
toria mecanica a las cuatro horas del ingreso.
Paso6 a sala a las 48 horas otorgandose el alta
hospitalaria a los cinco dias del acto quirargi-
co.

El estudio anatomo patolédgico de la pared
del saco aneurismatico reveld la presencia de
focos mixoides, alternando con zonas de fibri-
nélisisy aumentodel colageno.

DISCUSION

Los aneurismas de la aorta ascendente son ex-
tremadamente infrecuentes en nifos, sobre
todo si estos no presentan sindrome de Mar-
fan @4, En esas condiciones, la presencia de
dolor toracico dificilmente pueda hacernos
evocar, como diagnéstico diferencial, un aneu-
risma en sufrimiento. Sin embargo, a laluz de
este caso clinico, cuando se encuentra asocia-
do aunsoplocardiacoyauna alteraciéonradio-
légica, la realizacion de un estudio ecocardio-
grafico puede poner de manifiesto la dilata-
cién delaraizadrtica. La discordancia entre la
medida ecocardiograficay el diAmetro hallado
en el acto quirargico puede estar condicionada
por la imposibilidad de haber realizado un es-
tudio transesofagico. En ese sentido, al tratar-
se de una diseccion croénica, se pudo haber to-
mado como medida la luz entre ambas lami-
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nas internas de la pared, que por su caracter
de organicidad no poseian ni movilidad ni fal-
saluz.

Tanto las medidas obtenidas por angiorre-
sonancia magnética y tomografia axial com-
putarizada fueron mayores que las obtenidas
mediante el estudio ecocardiografico, siendo
la tomografia la que mas se aproximé a la me-
dida directaintraoperatoria.

Sitomamos en cuenta que la ecocardiogra-
fia es un estudio noinvasivo y de rapida ejecu-
cién, su realizacion esta ampliamente justifi-
cada dado el inminente riesgo de ruptura,
complicaciéncasisiemprefatal @3,

La serie de Baltimore ) con 50 casos de me-
nores de 18 afios, en un periodo de 22 anos, re-
fuerza este concepto. Sibien se trataba de pa-
cientes con sindrome de Marfan, otras conecti-
vopatias con menores manifestaciones sisté-
micas pueden, como en este caso, producir las
mismas alteraciones anatomo patoldgicas en
la aorta @29, Es asi que los hallazgos encon-
trados en nuestro paciente podrian correspon-
der a una arteritis inespecifica de tipo “marfa-
noide”, confirmando la alteracién histolégica
del tejido conectivo. Si bien el riesgo de ruptu-
ra, diseccion e insuficiencia valvular es simi-
lar en adultos y nifios con dilatacién de la raiz
adrtica, en estos tltimos no existen datos pre-
cisos que puedan, de acuerdo al diametro del
aneurisma, hacernos indicar una cirugia pro-
fildctica 49,

En nuestra paciente estas tres complica-
ciones se hallaron presentes. El intenso y
mantenido dolor toracico y el diametro del sa-
co aneurismatico sugerian una ruptura inmi-
nente. Los dolores toracicos previos y los ele-
mentos de diseccién crénica hallados en la pa-
red de la aorta confirman una diseccién pre-
via. Finalmente, la dilatacién del anillo aérti-
codetermindéunainsuficienciaadrticasevera.

En consecuencia la oportunidad quirargi-
ca era indiscutible y urgente. La controversia
podia plantearse en torno al conducto valvula-
do mas adecuado para reemplazar la raiz a6r-
ticaenestegrupoetario.

En el adulto el tamafio protésico, la anti-
coagulacién y el crecimiento no plantean la
misma problemdtica que en los nifios y, por lo
tanto, la eleccion es en la mayoria de los casos
hacia un tubo de Dacron con una proétesis me-
canica. A pesar de ello y contrariamente a lo
que pudiera haberse pensado, estos tubos val-
vulados utilizados en nifios con mesenquino-
patias han demostrado buenos resultados a
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largo plazo, con una curva de sobrevida a 15
anosde87% O,

La misma serie no reporta accidentes
tromboembdlicos o hemorragicos aun en nifios
de hasta 6 anos de edad. Ello es debido, en par-
te, a que enlamayoria delos casoslagrandila-
tacién del anillo valvular que provoca la insu-
ficiencia permite la colocacién de una proétesis
de tamano adulto, tal como ocurriera con
nuestra paciente, donde fue posible implantar
untuboconunaproétesisde21 mm.

La operacion de preservacién valvular des-
crita por David ©) si bien evita el reemplazo de
lavalvula adrtica, nopudo ser empleada en es-
te caso por la severa dilatacion del anillo y la
alteraciénvalvular.

Finalmente, en lo que respecta a la utiliza-
ci6on de homoinjertos adrticos criopreserva-
dos, su durabilidad en nifios es cuestionada @
ynoofrece demasiadas ventajasfrentealaim-
plantacién de una proétesis de tamano adulto.
En la actualidad su uso estaria limitado a
aquellos pacientes con anillo pequeno (< 18
mm ) y contraindicacién para el empleo de la
técnica depreservaciénvalvular @9,

CONCLUSION

Por tratarse de una patologia con una presen-
tacion clinica inhabitual en un nifio de 6 afios
de edad, que por su gravedad requirié de un
tratamiento quirargico urgente, debido a una
complicacién potencialmente mortal, creemos
oportuna su comunicacién. Sibien no presen-

taba signos clinicos de sindrome de Marfan, el
estudio histolégico reveld, como suele ocurrir
en estos pacientes, una alteracién inespecifica
deltejidoconectivo.

Elreemplazo de laraiz dela aorta median-
te un tubo con prétesis mecanica puede, en de-
terminadas circunstancias, ser utilizado con
éxitoenpacientespediatricos.
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