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apreciaron mayores incrementos en el grupo MPP (el 10,4 frente al
16,7%; p=0,2), pero sin significacion estadistica (figura A).
Finalmente, estudiamos la influencia de la estimulacion multipunto
en la fraccion de eyeccion del VI, comparando los grupos
convencional, basal y MPP (el 251+3,2, el 31,8+3 y el
37,8 &+ 4,2% respectivamente). El incremento medio en la fraccion
de eyeccidon del VI con respecto a la basal fue mayor en el grupo MPP
que en el convencional: el 12,7% (p = 0,055) frente al 6,7% (p = 0,58)
(figura B).

Este estudio unicéntrico y prospectivo describe el primer uso de
la estimulacion multipunto en nuestro pais. Los datos hemodina-
micos obtenidos con la estimulacién multipunto son positivos,
pues mejora los resultados obtenidos con la resincronizaciéon
tradicional. El uso de la estimulaciéon simultinea desde varios
puntos del VI podria suponer una disminucién en la tasa de
pacientes no respondedores y una mejora adicional para quienes si
respondan.

La principal limitacion es el pequefio tamafio muestral, por lo
que se requieren ulteriores validaciones en estudios a mayor
escala. Ademas, se trata de un estudio realizado con datos
hemodinamicos agudos, por lo que se requiere un seguimiento a
medio-largo plazo para estimar el beneficio clinico de la
estimulacion multipunto.
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Nonsyndromic Familial Aortic Disease: an Underdiagnosed
Entity

Enfermedad aortica familiar no sindromica:
una entidad infradiagnosticada

Sra. Editora:

Se presenta el caso de una paciente de 55 afios, sin antecedentes
deinterés, que en agosto de 2008 tuvo una diseccion adrtica tipo B. La
tomografia computarizada mostré una amplia puerta de entrada de
la diseccion después de la salida de la subclavia izquierda
extendiéndose hasta la bifurcacion iliaca. La aorta toracica
descendente estaba dilatada (60 mm) con trombosis parcial de la
falsa luz. La valvula aértica era trivalva y normofuncionante, y la
aorta ascendente era de tamafio normal. Ante la ausencia de
complicaciones agudas, se decidi6 tratamiento con bloqueadores
beta y se plante6 diferir el tratamiento endovascular. Dado que el
arco aortico tenia un angulo agudo y la distancia entre las arterias
subclavia y la car6tida izquierda era corta, no existia un cuello
suficiente para el implante proximal de la endoprétesis, por lo que se
indic6 una intervencion en dos tiempos: un bypass aortobicarotideo
y después el tratamiento endovascular. En febrero de 2010 se
procedio al bypass aortobicarotideo, complicado con una diseccion
retrograda de aorta ascendente desde el punto de pinzamiento, por
lo que se recambi6 la aorta ascendente media y distal con una
protesis vascular Hemashield 28. El seguimiento mostr6 dilatacion
progresiva de la aorta toracica descendente (figura 1), a pesar de la
cual la paciente se neg6 a intervencion alguna.

En agosto de 2011, la paciente refirié que el hijo de un primo
segundo, de 38 afios, habia tenido una diseccion aortica tipo B. Se
trataba de un varén sin antecedentes de interés que habia ingresado
en otro centro por una diseccion adrtica con origen tras la salida dela
subclavia izquierda y progresion hasta la bifurcacion iliaca. En el
momento de la diseccién, habia una dilatacion ligera de la aorta
toracica descendente (39 mm), con una valvula aodrtica trivalva y

normofuncionante y sin dilataciéon del resto de los segmentos
aorticos. Se reorientd el caso como enfermedad aértica familiar; se
realiz6 una exploracion fisica minuciosa de ambos pacientes, que no
mostro estigmas de sindrome de Marfan ni Loeys-Dietz y se solicitd
analisis genético del gen ACTA2 (que codifica la isoforma 2 de la
actina alfa en células musculares lisas vasculares) del segundo
paciente. El andlisis mostr6 una mutacion en heterocigosis
(c.253G>A) con cambio de aminoacido (p.Glu85Lys) no descrita
previamente. La misma mutacion se detect6 también en el caso
indice y en el padre, el tio paterno y la hija del segundo casoy en la
hermana, la tia paterna, las hijas y la sobrina del caso indice
(figura 2). Ninguno de los portadores de la mutacion en ACTA2
presentaba iris flocculi o livedo reticularis, hallazgos descritos
previamente'. Ante la enfermedad adrtica familiar y la fragilidad
aortica evidenciada durante el acto quirtrgico, se decidi6 evitar
tratamiento endovascular y se sometio a la paciente a cirugia abierta
pararecambio de la aorta toracica descendente por un tubo protésico
con reimplantacién de los troncos viscerales.

A pesar de que la mayoria de las disecciones aorticas tipo B se
presentan en pacientes de mediana edad con hipertension
arterial y/o arteriosclerosis, existe una proporciéon no desprecia-
ble de pacientes con presentacion precoz de probable base
genética no bien conocida. En ausencia de un sindrome
identificable, hasta el 21,5% de los pacientes con aneurismas
de aorta tienen antecedentes familiares; se identifican mutacio-
nes genéticas en un 20%2, y la mutacién en ACTA2 es la mas
frecuente (10-14%)°. Esta mutacién se asocia a enfermedad
adrtica con una penetrancia del 48% y expresividad variable, mas
frecuentemente en forma de disecciones aédrticas tipo A, incluso
con diametros adrticos no avanzados, y casos aislados de
disecciones tipo B?; también se ha asociado a enfermedad
coronaria y cerebrovascular prematura’.

A pesar de que el cribado familiar con técnicas de imagen de
familiares de primer grado de pacientes con enfermedad aodrtica
prematura puede ser razonable, las indicaciones para el analisis
genético no estan bien establecidas. La guia de practica clinica de la
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Figura 1. Diseccion aortica tipo B. Tomografias computarizadas de seguimiento que muestran una dilatacién progresiva de la aorta toracica descendente.

American Heart Association/American College of Cardiology reco-
mienda la bisqueda de mutaciones en ACTA2 en caso de agregacion
familiar de enfermedad aértica®. No obstante, es importante
destacar que la penetrancia es baja y la expresividad variable, lo
que dificulta el seguimiento de los portadores asintomaticos de la
mutacion.

Un aspecto destacable del presente caso es laimportancia de la
sospecha diagnostica de enfermedad aortica familiar en pacientes
jovenes con enfermedad aodrtica; esta circunstancia debe hacer
insistir en el interrogatorio sobre los antecedentes familiares y

descartar casos sindrémicos. Otro punto importante es que el
diagnostico de enfermedad aortica familiar hace razonable (sin el
respaldo de ensayos clinicos) cambiar la estrategia terapéutica. De
manera similar que en el sindrome de Marfan y otras conecti-
vopatias®, implantar una endoprétesis vascular puede estar
contraindicado si no es como terapia puente a la cirugia.
Finalmente, se debe tener presente que la enfermedad aodrtica
familiar puede presentarse afectando solo ala aorta descendentey
que el riesgo de diseccion esta presente incluso sin una marcada
dilatacion aortica.
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Figura 2. Arbol familiar. Flecha: caso indice; cuadrado/circulo con un punto: portador de la mutacién en ACTA2; cuadrado/circulo barrado: fallecidos.
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Deteccion de infeccion del electrodo del DAI
mediante tomografia por emision de positrones-
tomografia computarizada con
18F_fluorodesoxiglucosa

@ CrossMark

Detection of ICD Electrode Infection using '®F-fluorodeoxyglicose
Positron Emission Tomography-computed Tomography

Sra. Editora:
El desfibrilador automatico implantable (DAI) es un dispositivo

empleado para tratar a pacientes con arritmias ventriculares o con
alto riesgo de sufrirlas. La infeccion del dispositivo DAI es una

complicacion poco frecuente (incidencia del 0,8%), pero poten-
cialmente mortal. La infeccion puede localizarse en la zona del
generador, el trayecto subcutaneo de los electrodos o la porcion
intravenosa de los electrodos, con o sin endocarditis. El trata-
miento de la infeccién incluye tres puntos: antibioterapia, retirada
completa del dispositivo (el tratamiento exclusivamente médico se
asocia a mas mortalidad y recurrencias) e implante de un nuevo
DAI en otro lugar’.

Las infecciones de los DAI se clasifican en precoces y tardias,
segln se desarrollen antes de 60 dias o mas de 365 dias tras el
implante. Las infecciones precoces se producen por la contami-
nacioén intraoperatoria o por siembra hematdgena después de la
cirugia. Las infecciones tardias son consecuencia de episodios de

Figura. Tomografia por emision de positrones volumétrica de cuerpo entero e imagenes coronal y axial de fusién de la tomografia por emisién de positrones-

tomografia computarizada.
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