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RESUMEN

La dilatación aneurismática de la aorta ascendente
es una entidad infrecuente en pacientes pediátricos,

sobre todo en ausencia de síndrome de Marfan.
Reportamos el caso de una niña de 6 años, sin signos

externos de Marfan, que requirió en urgencia el

reemplazo total de la raíz aórtica mediante un tubo
valvulado como consecuencia de un aneurisma de

aorta ascendente, con signos clínicos 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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INTRODUCCIÓN

Los aneurismas de la aorta ascendente son ex-
cepcionales en pacientes pediátricos y suelen
asociarse a una anuloectasia aórtica en el sín-
drome de Marfan (1). En ausencia de dicho sín-
drome, se invocan como etiología otras altera-
ciones del tejido conectivo (2-4). Raramente se
plantea como diagnóstico diferencial ante la
presenciadedolortorácicoenunniñosano.

Presentamos la historia clínica de un pa-
ciente del sexo femenino de 6 años de edad que
en estado de salud consulta por dolor torácico,

como consecuencia de un aneurisma de aorta
ascendente ensufrimiento.

CASO CLÍNICO

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

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

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

Sin visceromegalias. Auscultación pleuro
pulmonar sin particularidades. En el examen
cardiovascularpresentabasoplosistodiastóli-
coentodoelprecordio,irradiadoaaxila.

Se realizó radiografía de tórax que mos-
tró leve cardiomegalia, aorta desenrrollada
y dilatada en su origen. El electrocardiogra-
ma mostró ritmo sinusal de 80 pm con eje a
izquierda sin elementos sugestivos de isque-
mia. Ante la sospecha de cardiopatía se soli-
citó ecocardiograma Doppler transtorácico,
que reveló dilatación aneurismática de aor-
ta ascendente con un diámetro máximo de 84
mm desde la raíz hasta el origen del tronco
arterial braquiocefálico. Insuficiencia aórti-
casevera.

Se efectúan angiorresonancia magnética
(figura 1) y tomografía axial computarizada
que confirman el diagnóstico y descartaron sig-
nos de disección aguda, trombos intralumina-
les y la presencia de dilataciones en otros secto-
res vasculares. Las medidas del saco aneuris-
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mático fueron aproximadamente de 95 y 115
mmparaambastécnicasrespectivamente.

Con el diagnóstico de aneurisma de aorta
ascendente en sufrimiento e insuficiencia aór-
tica severa, es enviada a nuestro servicio para
tratamientoquirúrgicodeurgencia.

Por esternotomía mediana se abordó el co-
razón previa canulación de vasos femorales
(arteria y vena) y entrada en circulación ex-
tracorpórea, descendiendo la temperatura a
25ºC debido al riesgo de ruptura del aneuris-
maalpasarlasierraesternal.

Una vez abierto el pericardio, laxamente
adherido a la pared anterior del aneurisma, se
observó una dilatación aneurismática de aor-
ta ascendente de 15 cm de diámetro externo
que ocupaba toda la cavidad pericárdica, no
visualizándose las cavidades cardíacas que se
encontraban desplazadas y laminadas hacia

atrás y a la izquierda (figura 2). Se colocó una
segunda cánula venosa en la aurícula derecha
para desgravitar las cavidades cardíacas y au-
mentar el retorno venoso, así como una sonda
de aspiración en aurícula izquierda con el fin
dedescomprimirlascavidadesizquierdas.

Se disecó el saco aneurismático desde la
raíz aórtica hasta el origen de los vasos del
cuello (tronco arterial braquiocefálico), donde
se encontró un cuello que permitió realizar el
clampeoaórtico.

Se realizó apertura longitudinal del saco
aneurismático, no encontrándose coágulos en
su interior. Se objetivaron elementos de disec-
ción crónica en ambos cabos (proximal y dis-
tal). Válvula aórtica engrosada y retraída con
anillodilatadoyseveramenteinsuficiente.
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FIGURA 1. Corte sagital resonancia nuclear magnética. Ao: Aorta descendente

FIGURA 2. Vista operatoria desde la cabecera del paciente:
la cavidad pericárdica está ocupada en su totalidad por el
saco aneurismático.

FIGURA 3. Vista operatoria desde la cabecera del paciente:
el saco aneurismático ha sido completamente resecado y
el tubo valvulado implantado. Se puede apreciar el
ventrículo derecho que no aparecía en la figura 2.
vd: ventrículo derecho; tv: tubo valvulado.



Se realizó infusión de cardioplejia blanca
extracelular (7) por ambos ostium coronarios a
la dosis de 30 ml/kg, la cual se repitió cada 30
minutos. Resección de la totalidad de la pared
del aneurisma y extracción de ambos ostium
coronarios con un collarete de pared aórtica y
valvulectomía aórtica. Colocación de tubo val-
vulado Medtronic N° 21 de Dacron con próte-
sis monodisco fijada con puntos en U apoyados
enteflóndeEthibon2-0.

Anastomosis de ambos ostium coronarios
con su collarete de pared aórtica con surget de
prolene 6-0 y finalmente anastomosis distal
entre el tubo de Dacron y la porción de aorta
ascendente transeccionada inmediatamente
por debajo del nacimiento del tronco arterial
braquiocefálico(figura3).

Previa evacuación del aire de las cavidades
cardíacas, se declampeó la aorta luego de 115
min. El corazón retomó excelente actividad
contráctil, asegurando una adecuada hemodi-
namia una vez separado el paciente de la cir-
culación extracorpórea, con apoyo inotrópico
demilrinonaadosismedia(0,54/k/min).

Cursó un postoperatorio sin complicacio-
nes, desconectándose de la asistencia ventila-
toria mecánica a las cuatro horas del ingreso.
Pasó a sala a las 48 horas otorgándose el alta
hospitalaria a los cinco días del acto quirúrgi-
co.

El estudio anátomo patológico de la pared
del saco aneurismático reveló la presencia de
focos mixoides, alternando con zonas de fibri-
nólisisyaumentodelcolágeno.

DISCUSIÓN

Los aneurismas de la aorta ascendente son ex-
tremadamente infrecuentes en niños, sobre
todo si estos no presentan síndrome de Mar-
fan (1,4). En esas condiciones, la presencia de
dolor torácico difícilmente pueda hacernos
evocar, como diagnóstico diferencial, un aneu-
risma en sufrimiento. Sin embargo, a la luz de
este caso clínico, cuando se encuentra asocia-
do a un soplo cardíaco y a una alteración radio-
lógica, la realización de un estudio ecocardio-
gráfico puede poner de manifiesto la dilata-
ción de la raíz aórtica. La discordancia entre la
medida ecocardiográfica y el diámetro hallado
en el acto quirúrgico puede estar condicionada
por la imposibilidad de haber realizado un es-
tudio transesofágico. En ese sentido, al tratar-
se de una disección crónica, se pudo haber to-
mado como medida la luz entre ambas lámi-

nas internas de la pared, que por su carácter
de organicidad no poseían ni movilidad ni fal-
saluz.

Tanto las medidas obtenidas por angiorre-
sonancia magnética y tomografía axial com-
putarizada fueron mayores que las obtenidas
mediante el estudio ecocardiográfico, siendo
la tomografía la que más se aproximó a la me-
didadirectaintraoperatoria.

Si tomamos en cuenta que la ecocardiogra-
fía es un estudio no invasivo y de rápida ejecu-
ción, su realización está ampliamente justifi-
cada dado el inminente riesgo de ruptura,
complicacióncasisiemprefatal(1-3).

La serie de Baltimore (1) con 50 casos de me-
nores de 18 años, en un período de 22 años, re-
fuerza este concepto. Si bien se trataba de pa-
cientesconsíndromedeMarfan,otrasconecti-
vopatías con menores manifestaciones sisté-
micas pueden, como en este caso, producir las
mismas alteraciones anátomo patológicas en
la aorta (1,2,4). Es así que los hallazgos encon-
trados en nuestro paciente podrían correspon-
der a una arteritis inespecífica de tipo “marfa-
noide”, confirmando la alteración histológica
del tejido conectivo. Si bien el riesgo de ruptu-
ra, disección e insuficiencia valvular es simi-
lar en adultos y niños con dilatación de la raíz
aórtica, en estos últimos no existen datos pre-
cisos que puedan, de acuerdo al diámetro del
aneurisma, hacernos indicar una cirugía pro-
filáctica (1,5).

En nuestra paciente estas tres complica-
ciones se hallaron presentes. El intenso y
mantenido dolor torácico y el diámetro del sa-
co aneurismático sugerían una ruptura inmi-
nente. Los dolores torácicos previos y los ele-
mentos de disección crónica hallados en la pa-
red de la aorta confirman una disección pre-
via. Finalmente, la dilatación del anillo aórti-
codeterminóunainsuficienciaaórticasevera.

En consecuencia la oportunidad quirúrgi-
ca era indiscutible y urgente. La controversia
podía plantearse en torno al conducto valvula-
do más adecuado para reemplazar la raíz aór-
ticaenestegrupoetario.

En el adulto el tamaño protésico, la anti-
coagulación y el crecimiento no plantean la
misma problemática que en los niños y, por lo
tanto, la elección es en la mayoría de los casos
hacia un tubo de Dacron con una prótesis me-
cánica. A pesar de ello y contrariamente a lo
que pudiera haberse pensado, estos tubos val-
vulados utilizados en niños con mesenquino-
patías han demostrado buenos resultados a
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largo plazo, con una curva de sobrevida a 15
añosde87% (1).

La misma serie no reporta accidentes
tromboembólicos ohemorrágicosaunenniños
de hasta 6 años de edad. Ello es debido, en par-
te,aqueen lamayoríade los casos lagrandila-
tación del anillo valvular que provoca la insu-
ficiencia permite la colocación de una prótesis
de tamaño adulto, tal como ocurriera con
nuestra paciente, donde fue posible implantar
untuboconunaprótesisde21mm.

La operación de preservación valvular des-
crita por David (6) si bien evita el reemplazo de
la válvula aórtica, no pudo ser empleada en es-
te caso por la severa dilatación del anillo y la
alteraciónvalvular.

Finalmente, en lo que respecta a la utiliza-
ción de homoinjertos aórticos criopreserva-
dos, su durabilidad en niños es cuestionada (1)

ynoofrecedemasiadasventajas frentea la im-
plantación de una prótesis de tamaño adulto.
En la actualidad su uso estaría limitado a
aquellos pacientes con anillo pequeño (< 18
mm ) y contraindicación para el empleo de la
técnicadepreservaciónvalvular (1,4).

CONCLUSIÓN

Por tratarse de una patología con una presen-
tación clínica inhabitual en un niño de 6 años
de edad, que por su gravedad requirió de un
tratamiento quirúrgico urgente, debido a una
complicación potencialmente mortal, creemos
oportuna su comunicación. Si bien no presen-

taba signos clínicos de síndrome de Marfan, el
estudio histológico reveló, como suele ocurrir
en estos pacientes, una alteración inespecífica
deltejidoconectivo.

El reemplazo de la raíz dela aorta median-
te un tubo con prótesis mecánica puede, en de-
terminadas circunstancias, ser utilizado con
éxitoenpacientespediátricos.
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