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Historia natural y tratamiento del sindrome aodrtico agudo
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El sindrome adrtico agudo es un proceso agudo de la
pared adrtica que afecta a la capa media; incluye la di-
seccion aortica, el hematoma intramural y la Ulcera pene-
trante. En los ultimos anos, los avances en las técnicas
de imagen han ayudado a conocer la historia natural de
estas entidades y a comprender mejor el importante dina-
mismo de esta afeccion. A pesar de los importantes pro-
gresos en el tratamiento quirdrgico, la mortalidad en la
fase aguda podria reducirse mediante la sospecha clinica
precoz y la mejoria de la experiencia quirdrgica. La incor-
poracion del tratamiento endovascular ha abierto nuevas
perspectivas en el manejo de esta enfermedad y podria
mejorar el prondstico a largo plazo. En este articulo se
revisan los conocimientos actuales de la historia natural y
del manejo terapéutico de este sindrome.

Palabras clave: Sindrome adrtico agudo. Diseccion
adrtica. Hematoma intramural. Ulcera penetrante.

Natural History and Therapeutic Management
of Acute Aortic Syndrome

Acute aortic syndrome, an acute lesion of the aortic
wall involving the media, comprises aortic dissection, in-
tramural hematoma and penetrating ulcer. Recent advan-
ces in imaging techniques have helped us to understand
the natural history and dynamics of this medical condition.
Despite considerable advances in surgical treatment, the
current high mortality rate in the acute phase can still be
reduced by early clinical suspicion and improved surgical
expertise. The advent and incorporation of endovascular
treatment has opened up new perspectives in the mana-
gement of this disease, and may improve the long-term
prognosis. This article aims to review our current unders-
tanding of the natural history and therapeutic manage-
ment of acute aortic syndrome.
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Intramural hematoma. Penetrating aortic ulcer.
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INTRODUCCION

El sindrome adrtico agudo es un proceso agudo de
la pared adrtica que cursa con un debilitamiento de la
capa media y que condiciona un riesgo de rotura adrti-
ca y de otras complicaciones, con una alta morbilidad
y mortalidad. Esta constituido por 3 entidades: la di-
seccién adrtica, el hematoma intramural y la dlcera pe-
netrante. Su incidencia es de unos 30 casos por millén
de habitantes al afo, de los cuales el 80% son disec-
ciones; el 15%, hematomas intramurales, y el 5%, ul-
ceras penetrantes.

El avance de las técnicas de imagen ha facilitado de
forma significativa el diagndstico del sindrome aértico
agudo y ha aportado informacién fundamental para el
conocimiento de la evolucién natural de esta enferme-
dad. Por otra parte, el desarrollo de nuevas técnicas
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quirdrgicas y la aparicion del tratamiento endovascular
han modificado la estrategia terapéutica y el pronds-
tico.

DISECCION AORTICA

La diseccion aortica es la forma mds frecuente y
mas grave del sindrome adrtico agudo, con una morta-
lidad que supera el 60% en la primera semana de evo-
lucién si no se inicia el tratamiento adecuado répida-
mente. En una revision exhaustiva de la bibliografia,
Hirst et al' observaron, en un total de 505 casos, que la
mortalidad en las primeras 24 h era del 21%; a las
48 h, del 38%; a los 7 dias, del 62%, y a los 14 dias,
del 74%. Para mejorar el prondstico de estos pacientes
es fundamental tener una sospecha clinica alta en pre-
sencia de sintomas o signos clinicos, especialmente en
pacientes hipertensos, con sindrome de Marfan o con
aneurismas arteriosclerdticos. En estos casos debe in-
dicarse lo antes posible una técnica de imagen para
confirmar o descartar el diagndstico e iniciar el trata-
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miento de forma inmediata. La aorta ascendente estd
afectada en el 62% de los casos (tipo A) y respetada en
el 38% (tipo B).

Diseccion tipo A. Evolucion y tratamiento
en la fase aguda

Las presentaciones clinicas mds caracteristicas de la
diseccion adrtica tipo A son el dolor tordcico anterior
(85%) ylo de espalda (46%), el dolor abdominal
(22%), el sincope (13%) y el accidente cerebrovascu-
lar (6%)?. Numerosos estudios han confirmado la alta
mortalidad precoz de la diseccidn adrtica tipo A res-
pecto a la de tipo B**. A pesar de los avances diagnds-
ticos y terapéuticos, la mortalidad durante la hospitali-
zacion en la diseccion de tipo A es del 33% en la serie
del International Registry of Acute Aortic Dissection
(IRAD)>. Los resultados de este registro permiten ob-
tener un modelo predictor de la mortalidad durante la
hospitalizacién otorgando una puntuaciéon de 1,6 a la
insuficiencia renal, de 1,1 a la hipotensién/shock/tapo-
namiento, de 1 al inicio brusco del dolor y de 0,6 al
déficit de pulsos. La puntuacién global de 1 se asocia a
una mortalidad del 10%, la de 2,5 a una mortalidad del
35% y la de 4 a una mortalidad del 65%.

En la diseccién adrtica tipo A debe indicarse trata-
miento quirdrgico urgente, sobre todo cuando el pa-
ciente se presenta dentro de las primeras 48 h de ésta,
a menos que haya contraindicaciones formales, espe-
cialmente si se han establecido lesiones cerebrales o
viscerales graves irreversibles. La tendencia actual es
tratar dichas complicaciones de manera previa, en par-
ticular con técnicas intravasculares mediante la fenes-
tracion con globo y la implantacién de stents, lo que
potencialmente mejora mucho el prondstico de los pa-
cientes. La restauracion precoz de la reperfusion de los
organos vitales permite estabilizar al paciente, con lo
que se le puede ofrecer una reparacién quirdrgica con
mayores posibilidades de éxito®. En grupos con una
gran experiencia, la mortalidad peroperatoria fue sélo
del 15%’. No obstante, en estudios en los que se in-
cluyen centros de referencia con una experiencia in-
termedia, la mortalidad quirdrgica fue del 26%?2. La
mortalidad del grupo con diseccidn tipo A tratado mé-
dicamente, debido a la comorbilidad o que no acepta-
ron la cirugia, fue del 58%.

La principal limitacién del tratamiento quirtrgico ur-
gente de la diseccion de tipo A puede ser la experiencia
del cirujano en el tratamiento de las enfermedades aor-
ticas. Sin duda, se trata de una cirugia compleja que
exige de una alta experiencia quirdrgica que no siem-
pre puede ofrecer el equipo de guardia. En este sentido,
una posible solucién seria disponer de cirujanos exper-
tos en llamada o seleccionar centros de referencia para
las enfermedades adrticas en cada zona geogréfica.

En el tratamiento quirdrgico, es recomendable ins-
taurar la circulacion extracorpérea con perfusion arte-
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rial anterdgrada, ya sea por via axilar o subclavicular
derecha, e incluso por la misma aorta ascendente, con-
firmando por ecocardiografia transesofdgica que se
perfunde la verdadera luz. La perfusion femoral retré-
grada no estd exenta de complicaciones, con emboliza-
ciéon de material ateromatoso, extension de la disec-
cién o incluso hipoperfusion de 6rganos. La cirugia en
paro circulatorio total implica la utilizacién de méto-
dos de proteccion minuciosos, con hipotermia profun-
da y perfusion cerebral selectiva. Los paros circulato-
rios superiores a 30-40 min presentan complicaciones
cerebrales, respiratorias y de la coagulacién. Por ello,
en la actualidad se ha ido imponiendo cada vez mas la
asociacion de técnicas de perfusion cerebral con hipo-
termia anterégrada’. En un estudio reciente publicado
por Ehrlich et al®, de un total de 167 pacientes interve-
nidos entre 1987 y 2001, el 31% fallecié o presentd
déficit neurolégico permanente, lo que Unicamente se
relaciond con la inestabilidad hemodinamica (odds ra-
tio [OR] = 6,0). Por otra parte, en el 16% hubo lesio-
nes neuroldgicas transitorias que se relacionaron con
la edad superior a 60 afios y la enfermedad coronaria
asociada.

El tratamiento quirdrgico consiste fundamentalmen-
te en excluir la puerta de entrada de la diseccién, con
la sustitucién de la aorta ascendente y del arco adrtico
si es preciso, efectuando con anterioridad la reparacién
y reconstruccion de la aorta distal. Siempre se debe in-
tentar la reparacion de la raiz adrtica con conservacion
de la valvula adrtica, para lo que se utiliza la técnica
de resuspensién de David’ o la de Yacoub'®. No obs-
tante, si las lesiones anatémicas de la raiz son muy im-
portantes, para evitar reintervenciones, es mejor efec-
tuar su sustituciéon completa con un tubo valvulado
con reimplantacion de las coronarias. Esto es especial-
mente vélido en los casos de dilatacién ectdsica de la
raiz adrtica o en el sindrome de Marfan''. La anasto-
mosis de la parte mas distal del tubo protésico con la
pared de la aorta ascendente es adecuada siempre que
no haya una puerta de entrada en el arco. En alrededor
de un 30% de los casos, la puerta de entrada se locali-
za en el arco, y en estos pacientes deberia reemplazar-
se el arco hasta mds alld de la puerta de entrada'?. Si
hay un aneurisma en la aorta descendente proximal,
disecada o no, la extension de una trompa de elefante
desde el arco es una buena opcién'®. En un procedi-
miento posterior se puede conectar distalmente una
protesis tubular colocada en la aorta descendente. Al-
gunos grupos quirdrgicos proceden, en el mismo acto
operatorio, a la implantaciéon de endoprétesis en la
aorta distal con técnica abierta, con el fin de evitar las
complicaciones que puedan aparecer en esta localiza-
cion. Debe resaltarse el papel de la ecocardiografia
transesofagica (ETE) para optimizar los resultados de
las diversas estrategias quirdrgicas'®. La técnica pro-
porciona una informacién precisa de la localizacién de
la puerta de entrada, la etiopatogenia de la insuficien-
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Fig. 1. Ecocardiografia transesofégica. En la imagen de la izquierda se observa una puerta de entrada grande distal al arco adrtico. En la imagen de
la derecha se visualiza el colgajo intimal prolapsado dentro del ventriculo izquierdo (flecha) a través de la vélvula adrtica, demostrandose la etiologia
de la insuficiencia adrtica severa.
Ao: Aorta; V: ventriculo izquierdo.

cia adrtica y la afeccion del arco distal y aorta toracica
descendente' (fig. 1).

El 25% de las disecciones de aorta tipo A son retro-
gradas, es decir, con una puerta de entrada en el arco o
en la aorta descendente. En un reciente estudio, Kaji et
al'® demostraron que la diseccion de tipo A retrégrada
trombosada tiene mejor prondstico que la anterégrada,
tanto en la fase aguda, con una mortalidad del 15 fren-
te al 38%, como a los 5 afos, con una mortalidad del
15 frente al 43%. Estos autores recomiendan tratar
médicamente las disecciones de tipo A retrogradas con
trombosis total de la falsa luz y realizar una interven-
cioén quirdrgica en las disecciones retrégradas con flu-
jo. Creemos que otros estudios deben confirmar estos
resultados, aunque puede ser util disponer de esta in-
formacién en pacientes con edad superior a 75 afos o
con comorbilidad.

Evolucion y tratamiento a largo plazo

A pesar de que la cirugia cambia por completo la
historia natural de la diseccién adrtica tipo A, los su-
pervivientes del tratamiento quirdrgico pueden desa-
rrollar complicaciones. Estas pueden ser esencialmen-
te de 2 categorias: fallo de la reparaciéon proximal o
fallo de la aorta distal. El fallo de la reparacién proxi-
mal suele ser el resultado de una mala decisién qui-
rirgica o de la técnica usada para la reconstruccion de
la raiz adrtica y de la valvula. Los avances de la técni-
ca quirdrgica han reducido de forma importante las
complicaciones relacionadas con el fallo proximal.
Sin embargo, las complicaciones del fallo distal de la
aorta y la persistencia del flujo de la falsa luz no han
variado de manera significativa. Varios estudios han
relacionado la persistencia de flujo en la falsa luz con
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la evolucidn a una dilatacién aneurismatica de la aorta
distal, a la reoperacion tardia y la muerte debido a ro-
tura adrtica!’?!. La incidencia de persistencia de flujo
en la falsa luz oscila entre el 79 y el 90%'%2!. Aunque
se ha considerado que la persistencia de flujo en la
falsa luz de la aorta descendente es inevitable y no
puede ser considerada una complicacién, la morbili-
dad y mortalidad a largo plazo relacionadas con esta
circunstancia son altas®'. El mecanismo fisiopatologi-
co es debido al paso de flujo por la persistencia de
una puerta de entrada en el arco o aorta descendente
proximal, o por una incorrecta sutura del tubo protési-
co con la pared de la aorta. Por tanto, la eliminacién
de la puerta de entrada proximal debe tener una gran
importancia en el planteamiento de la intervencién
quirdrgica. Es importante resecar todas las puertas de
comunicacién proximales a la subclavia izquierda; en
estas circunstancias, la sustitucién del arco puede dis-
minuir la persistencia de la falsa luz permeable del 60
al 25%. La colocacién de injertos disminuye la inci-
dencia de falsa luz permeable distal en mayor medida
que la sutura de los segmentos de aorta término-
terminales.

El tratamiento médico después de la cirugia es fun-
damental. El correcto control de la presion arterial estad
asociado con una supervivencia libre de rotura del
96% a los 5 afios, en comparacion con el 61% en el
grupo de mal control. La presion arterial sistolica de-
berfa no superar los 100-110 mmHg, sin excepciones.
Otro aspecto importante es el seguimiento con técni-
cas de imagen para valorar la apariciéon de una nueva
diseccién o formacién de aneurismas en otros sitios de
la aorta. La incidencia de estas recurrencias puede ser
casi del 25%, que con frecuencia evolucionan con
complicaciones como rotura y muerte por sangrado.
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En el seguimiento se deberia realizar una ETE después
de la cirugia, y una tomografia computarizada (TC) o
una resonancia magnética (RM) a los 6 y 12 meses,
que posteriormente se realizaria de forma anual si el
paciente permanece estable y asintomadtico.

La supervivencia libre de complicaciones en las di-
secciones de tipo A operadas es del 84% a los 5 afios
cuando la falsa luz estd totalmente trombosada y del
63% cuando se observa flujo en la falsa luz?'. Otras se-
ries extensas demuestran que la edad superior a 70
afios y la presencia de una falsa luz permeable después
de la cirugia son los marcadores principales de morta-
lidad tardia'’.

Diseccion tipo B. Evolucion y tratamiento
en la fase aguda

La diseccién que afecta a la aorta descendente tiene
una presentacion clinica similar a la de la diseccién de
tipo A, aunque el dolor de inicio brusco estd localizado
en la espalda en el 64% y en el abdomen en el 43% de
los casos. Los accidentes crebrovasculares y los sinco-
pes son menos frecuentes?.

Los pacientes con diseccion de tipo B no complica-
da tienen una mortalidad a los 30 dias del 10%?. Por el
contrario, los que desarrollan isquemia en las piernas,
insuficiencia renal, isquemia visceral o rotura conteni-
da con frecuencia requieren una reparacion adrtica ur-
gente y la mortalidad es del 30%.

Los datos del International Registry of Aortic Dis-
section (IRAD)?* pusieron de manifiesto que el 12% de
las disecciones de tipo B presentaban hipotension o
shock, que el didmetro adrtico era superior a 60 mm en
el 16%, que habia un hematoma periadrtico en el 19%
y afeccién de vasos arteriales con mala perfusion en el
22%, principalmente en las arterias iliacas, mesentéri-
cas o renales. La mortalidad hospitalaria fue del 13% y
la mayoria de los fallecimientos se produjo en la prime-
ra semana. Las variables asociadas con el incremento
de la mortalidad fueron las complicaciones en la fase
aguda: coma/alteracion de la conciencia (58%), hipo-
tension/shock/taponamiento (47%), necesidad de trata-
miento quirdrgico (32%), isquemia mesentérica o de
las extremidades (28%), didmetro de aorta > 60 mm
(27%), hematoma periadrtico (26%), insuficiencia renal
aguda (22%) y ensanchamiento mediastinico (16%).
Un modelo de riesgo de mortalidad mostré como triada
de alto riesgo la hipotensién/shock, la ausencia de do-
lor tor4cico en la presentacion clinica y la afeccién de
las ramas arteriales. Considerando este modelo junto
con la edad superior a 70 afos y el sexo masculino, se
evidencian 3 grupos con marcadas diferencias de mor-
talidad, del 3 el 36 y el 71%, respectivamente. La falta
de dolor tordcico (14%), casi siempre por presentar
shock o sincope, constituye un factor de riesgo debido
a la dificultad para el diagndstico, ya que el 50% son
diagnosticados después de las 6 h del evento agudo y el
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30%, después de 2 dias de su presentacion. Otros estu-
dios han evidenciado que la edad, el compromiso he-
modindmico y la isquemia periférica son las variables
con peor valor prondstico en la diseccion adrtica de
tipo B*%. El valor prondstico de la trombosis total de la
falsa luz sigue suscitando controversias®.

Tratamiento médico

Los pacientes con diseccion de tipo B deben recibir
tratamiento inmediato para controlar el dolor y dismi-
nuir la presion arterial sistélica a 110 mmHg. Para ello
puede utilizarse sulfato de morfina y bloqueadores
beta intravenosos (metoprolol, propanolol o labetalol),
o bien asociar fdrmacos vasodilatadores como el nitro-
prusiato o inhibidores de la enzima de conversién de la
angiotensina. Si los bloqueadores beta estdn contra-
indicados, se puede usar antagonistas del calcio, como
verapamilo o diltiazem intravenoso. En pacientes nor-
motensos o hipotensos es importante valorar la pre-
sencia de pérdidas de sangre, derrame pericirdico o
insuficiencia cardiaca. En pacientes con una severa
inestabilidad hemodindamica, deberia plantearse la in-
tubacidn, la ventilacién mecdnica y la practica de una
ETE o una TC.

Tratamiento quirdrgico

La cirugia en la diseccién de tipo B estd indicada
cuando aparece alguna de las complicaciones, ante-
riormente citadas, que ponen en peligro la vida del pa-
ciente: inestabilidad hemodinamica, dolor intratable,
expansion rdpida del didmetro adrtico, hematoma me-
diastinico o periadrtico como signos de rotura inmi-
nente de aorta. La diseccién de una aorta previamente
aneurismdtica puede considerarse también una urgen-
cia quirurgica, asi como la aparicién de signos de mala
perfusion de las ramas arteriales vitales. Con la repara-
cién quirdrgica de la aorta tordcica disecada, el 90%
de los déficit de pulso pueden revertir. Sin embargo,
los pacientes con isquemia mesentérica o renal no
muestran la misma reversibilidad. La mortalidad de
los pacientes con isquemia renal es del 50-70% y la de
los que presentan isquemia mesentérica, del 80-
90%*%. La revision de la bibliografia demuestra que
la mortalidad quirtrgica en la diseccion de tipo B es
muy alta (28-65%)>*?7 y, ademds, alrededor de un ter-
cio de los pacientes (30-35%) tiene riesgo de paraple-
jia. La mortalidad de la fenestracién quirtrgica es alta
(20-60%), por lo que se ha sugerido el tratamiento per-
cutdneo de la hipoperfusién como una buena alternati-
va antes de la cirugia.

Fenestracion percutanea

La indicacién de la fenestraciéon percutdnea esta
poco establecida y menos desde que se dispone del
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tratamiento endovascular. En pacientes en los que hay
isquemia arterial por compresién de los ostios arteria-
les por la falsa luz, es importante descomprimir la fal-
sa luz cerrando la puerta de entrada con la implanta-
cion de un stent o, si esto no es posible o efectivo,
realizando una fenestracién en la aorta infrarrenal que
genere una puerta de descarga de la falsa luz. La fe-
nestracion intravascular con balén estd especialmente
indicada para tratar situaciones de isquemia mesentéri-
ca®%, La ecograffa intravascular puede ser de gran
ayuda para obtener Optimos resultados con esta téc-
nica.

Tratamiento endovascular

Recientemente se ha introducido el tratamiento en-
dovascular en los aneurismas de aorta tordcica descen-
dente y en la diseccién adrtica de tipo B. En 1999,
Dake et al*® y Nienaber et al*!' publicaron de manera
simultdnea la experiencia inicial del tratamiento endo-
vascular en 19 y 12 disecciones de tipo B, respectiva-
mente. Al cerrar la puerta de entrada se consigue ex-
cluir de la circulacion la falsa luz y evitar la evolucién
a la dilatacion aneurismética y la posterior rotura de la
aorta®’, El tratamiento endovascular no sélo puede
ayudar a disminuir de forma dréstica la mortalidad de
la diseccién de tipo B, sino que es probable que cam-
bie la historia natural de esta enfermedad. Consideran-
do el exceso de mortalidad quirtrgica en pacientes con
mala perfusién de ramas arteriales se ha sugerido el
tratamiento percutdneo para mejorar la perfusion y
plantear posteriormente el tratamiento quirdrgico, si
fuera necesario. Por otra parte, la mayoria de las com-
plicaciones postimplantacién de la prétesis intravascu-
lar estén relacionadas con la severidad y duracién de la
isquemia antes del procedimiento®. En la actualidad
se podria aceptar que el tratamiento endovascular esta
indicado cuando hay una obstruccién estética o diné-
mica de uno de los troncos arteriales. En las estdticas,
la obstruccién puede solucionarse colocando un stent
en el origen del vaso, y en las dindmicas, descompri-
miendo la falsa luz con el cierre de la puerta de entra-
da o mediante una fenestracién. Otras indicaciones se-
rian la dilatacion rapida de la aorta y los signos
indirectos de rotura adrtica, aunque no hay series que
validen este tratamiento respecto a la cirugia en la fase
aguda.

Evolucion y tratamiento a largo plazo

La supervivencia a largo plazo de la disecciéon de
tipo B se ha considerado similar a la de la diseccion de
tipo A operada, del 75% a los 5 afios**. El tratamiento
médico adecuado con bloqueadores beta es fundamen-
tal para evitar complicaciones. Con la disminucién de
la presion arterial y la dP/dt, los bloqueadores beta re-
trasan la expansion de la aorta. Las dosis de éstos de-
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Fig. 2. Seguimiento de diseccion adtica de tipo B mediante tomografia
computarizada. Obsérvese la dilatacion del didmetro méaximo de la
aorta de 16 mm a los 2 afios de seguimiento.

berian aumentarse de manera progresiva hasta alcanzar
un control de las cifras tensionales inferiores a 130/80
mmHg. En algunos estudios de seguimiento de la di-
seccion de tipo B, el riesgo de rotura adrtica a los 3-5
afios es del 18-30% y la necesidad de tratamiento qui-
rirgico del 20-30%%*%. Los factores predictores de
esta evolucién son la edad, la enfermedad pulmonar
obstructiva cronica, la hipertension arterial y el didme-
tro maximo basal de la aorta®. Griepp et al*>, en una
serie de 50 pacientes con diseccién de tipo B, con una
media de seguimiento de 40 meses, no encontraron re-
lacion entre el didmetro adrtico y la rotura. La explica-
cién podria ser que los pacientes con mayor didmetro
aortico fueron operados. No obstante, es importante
destacar que el valor medio de la tdltima medida del
didmetro adrtico de los pacientes que fallecieron por
rotura fue de 54 mm.

El seguimiento de la diseccién de tipo B con técni-
cas de imagen ha permitido conocer la evolucién de
los diametros de la aorta y de diversos epifendmenos,
como la trombosis de la falsa luz, la compresién de la
verdadera luz y de los troncos arteriales o la reexten-
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Fig. 3. Estudio de resonancia magnética que pone de manifiesto en la imagen de la izquierda una diseccion de tipo B con una importante dilatacion
de la falsa luz en la parte proximal de la aorta descendente. En la imagen de la derecha se puede comprobar que la falsa luz ha quedado correcta-
mente excluida tras la implantacion de un stent en la parte proximal de la aorta descendente. La falsa luz ha quedado por completo trombosada
hasta la altura del tronco celiaco, que se llena a partir de la falsa luz de forma retrograda.

sion de la diseccion (fig. 2). Es aconsejable la realiza-
cién de una técnica de imagen a los 3 y 6 meses del
episodio agudo, y después anualmente. En un intere-
sante estudio, Kato et al** demostraron que el didme-
tro adrtico superior a 40 mm en la fase aguda y la pre-
sencia de una puerta de entrada permeable en la aorta
tordcica eran marcadores del desarrollo de un aneuris-
ma de la falsa luz (> 60 mm). En este grupo de pa-
cientes, el 30% tenia un aneurisma de la aorta a los 3
afios de seguimiento. En los pacientes con didmetro
aortico inferior a 40 mm, éste aumenté 0,2 mm por
afo, y en los que el didmetro era superior a 40 mm,
aument6 0,8 mm por afio. Otros estudios coinciden en
que la variable con mayor valor prondstico de compli-
caciones durante el seguimiento es el didmetro adrtico
méximo®*. Marui et al*’ comprobaron que el 67% de
los pacientes con didmetro adrtico > 40 mm y falsa
luz permeable evolucionaba a una dilatacién severa o
a rotura adrtica a los 5 afios de seguimiento, mientras
que esto s6lo sucedia en el 6% de los pacientes que no
tenfan ninguna de estas 2 variables en la fase aguda.
Estos datos sugieren que se deberia identificar al sub-
grupo de pacientes en el que el cierre de la puerta de
entrada es mds beneficioso y realizar el tratamiento
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quirdrgico antes del alta hospitalaria. En el resto de
los casos se deberfa realizar un control estricto de la
presion arterial mediante tratamiento con bloqueado-
res beta, y si se detecta una dilatacién importante de
la aorta > 3 mm/afio, plantear el tratamiento quirdrgi-
co o intravascular que, en todo caso, estaria indicado
en aortas con un didmetro superior a 60 mm. Conside-
rando que la mortalidad quirdrgica de la diseccién de
tipo B en la fase subaguda o crénica puede ser del
10% vy el riesgo de paraplejia, del 7%, el tratamiento
endovascular se plantea como una atractiva alternativa
(fig. 3).

Estudios recientes demuestran que el tratamiento
endovascular en la diseccion de la aorta descendente
es seguro y ofrece mejores resultados que la ciru-
gia’*3!, La incidencia de complicaciones es claramen-
te inferior, con un 4-7% en la de accidentes vascula-
res y del 2-3% en la de paraplejia. Los accidentes
cerebrovasculares parecen estar relacionados con la
manipulacién de los catéteres en el arco adrtico, y la
paraplejia, con la extension de la endoprétesis (> 16
cm), la practica de una cirugia previa o simultdnea de
la aorta y la hipotension peroperatoria. Los resultados
al afio son excelentes, con una supervivencia superior
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Fig. 4. Hematoma intramural de aorta
ascendente que progresé con diseccion
de aorta descendente. En las imagenes
superiores, la resonancia magnética rea-
lizada en la fase aguda puso de manifies-
to un hematoma intramural de gran ta-
mafio en la aorta ascendente (izquierda)
y una diseccion de la aorta descendente
(derecha). En las imagenes inferiores, la
resonancia magnética practicada a los 6
anos de seguimiento muestra (izquierda)
un correcto resultado quirdrgico en la
aorta ascendente con persistencia de la
diseccion de la aorta descendente. En la
imagen inferior derecha destaca una di-
latacion aneurismdtica con trombosis
parcial de la arteria iliaca derecha.

al 90%, la falsa luz se trombosa y la aorta no aumenta
de tamafio. Queda por definir si se deberia implantar
a todas las disecciones o bien al subgrupo que presen-
ta mala evolucién clinica o desarrollo de aneurisma
de la aorta en la fase subaguda o crénica. Consideran-
do que el 15-30% de las disecciones de tipo B requie-
re tratamiento quirtdrgico durante la evolucion, pare-
cerfa una alternativa atractiva realizar tratamiento
endovascular en la fase aguda a todos los pacientes
con falsa luz permeable y aorta con didmetro superior
a 40 mm. No obstante, hay que tener en cuenta que
en el 20-30% de los casos asi tratados persiste flujo
en la falsa luz*** y se desconoce la evolucién a largo
plazo.

HEMATOMA INTRAMURAL

El hematoma intramural adrtico ha sido considerado
como un precursor de diseccion adrtica; sin embargo,
el mecanismo fisiopatoldgico, la evolucién y el pro-
néstico son bastante diferentes. EI hematoma intramu-
ral se origina a partir de la rotura espontdnea de los
vasa vasorum o de una ulcera arteriosclerdtica pene-
trante. Aunque la presentacion clinica es bastante su-
perponible a la diseccién adrtica, recientes avances en
las técnicas de imagen han ayudado a su diagndstico,
con una incidencia entre el 13 y el 30% del sindrome
adrtico agudo®**!. El hematoma intramural afecta a pa-
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cientes con mas factores de riesgo arteriosclerdticos y
mayor edad que la diseccién adrtica y se localiza en el
70% de los casos en la aorta descendente. El hemato-
ma intramural se diagnostica con una exactitud similar
mediante ETE, TC o RM*. La seleccion de la técnica
de imagen depende de la experiencia y disponibilidad
de cada centro. La RM tiene la ventaja respecto a las
otras técnicas de imagen de poder detectar sangrados
agudos o crénicos.

Evolucién y tratamiento a corto plazo

El hematoma intramural tiene una evolucién muy
dindmica y puede reabsorberse, progresar a una disec-
cion cldsica o localizada, o presentar una rotura conte-
nida en los primeros dias de evolucién**-+2,

La mortalidad precoz depende esencialmente de la
localizacién y es mayor cuando afecta a la aorta ascen-
dente***. Sin embargo, hay una importante disparidad
en los resultados publicados, con una mortalidad del
hematoma de tipo A tratado médicamente del 36% en
un metaandlisis de publicaciones europeas y america-
nas*', e inferior al 10% en la mayoria de los grupos
asidticos*®.

Aunque la estrategia terapéutica en el hematoma
intramural deberia ser la misma que para la diseccién
adrtica*, algunos subgrupos del tipo A, particular-
mente en ausencia de dilatacién de la aorta ascenden-
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Fig. 5. El estudio con tomografia computarizada evidencia un hematoma intramural que afecta a la aorta ascendente y descendente (izquierda). A
los 3 meses de seguimiento (derecha), el hematoma de la aorta ascendente se ha reabsorbido totalmente sin dilatacion adrtica y ha evolucionado a

una diseccion clasica en la aorta descendente.

te y con un grosor del hematoma inferior a 11 mm,
pueden evolucionar a su reabsorcidén con tratamiento
médico. Algunos estudios han mostrado que el hema-
toma intramural de la aorta ascendente cuando el ta-
mafio de la aorta es inferior a 50 mm tiende a reab-
sorberse, mientras que, si el didmetro es superior a
50 mm, tiende a progresar y evoluciona a diseccién o
a rotura adrtica*! 4. Todavia no estd definitivamente
establecida la estrategia terapéutica mds adecuada en
el hematoma intramural de la aorta ascendente. No
obstante, dado que el riesgo de mortalidad parece in-
ferior al de la diseccién adrtica de tipo A, deberia ini-
ciarse el tratamiento con bloqueadores beta y decidir
una intervencion quirdrgica sin cardcter urgente, ex-
cepto en situaciones de inestabilidad hemodindmica
o signos de rotura inminente (fig. 4). El subgrupo de
pacientes con hematoma intramural en la aorta as-
cendente con grosor inferior a 11 mm, didmetro ma-
ximo de la aorta inferior a 50 mm y ausencia de com-
plicaciones asociadas puede beneficiarse de un
seguimiento préximo con técnicas de imagen, cada
2-3 dias* (fig. 5). S6lo los casos con una clara evolu-
cién a la reabsorcidén que no presenten ninguna com-
plicacion podrian ser manejados con tratamiento mé-
dico®.

En un estudio publicado por el grupo de Stanford*®
se observd que los hematomas que se asociaban con
imdgenes de tlcera adrtica evolucionaron con progre-
siébn o presentaron complicaciones, especialmente
cuando se localizaban en la aorta ascendente o el
arco, y cuando la ulcera tenfa un didmetro mayor de
20 mm o una profundidad superior a 10 mm. Las
principales limitaciones de este estudio son que fue
retrospectivo, no incluyé un protocolo de seguimien-
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to y la frecuencia de dtlcera arteriosclerdtica pe-
netrante fue llamativamente alta (52%). En nuestro
estudio, con el uso de la ETE y la RM hemos obser-
vado que muchas de esas imigenes que semejan una
dlcera corresponden a disecciones localizadas con un
colgajo intimal bien aparente y una puerta de entrada
grande.

Es bien conocido que la incidencia de hematoma pe-
riadrtico y derrame pleural es superior en el hematoma
intramural que en la disecciéon®#. Estas complicacio-
nes, por si mismas no indicarian un tratamiento quirtr-
gico si no muestran progresién o no se acompaifian de
otros factores de mal prondstico.

El hematoma intramural de aorta de tipo B deberia
ser tratado médicamente como la diseccién de tipo B,
excepto en casos con una severa dilatacion de aorta (>
60 mm), signos de rotura adrtica inminente o mala
evolucién clinica-hemodindmica.

A diferencia de la diseccién adrtica, en que la mayo-
ria de las complicaciones se producen durante la fase
aguda del evento, el hematoma intramural puede pre-
sentar diversas evoluciones con posibles complicacio-
nes durante la fase subaguda y en los primeros 6 me-
ses. Por dicho motivo, es fundamental realizar al
menos 1 o 2 técnicas de imagen durante la fase suba-
guda y antes del alta hospitalaria.

Evolucion y tratamiento a largo plazo
Mortalidad y progresion tardia

El pronéstico a largo plazo del hematoma de tipo A
es claramente mejor que el de la diseccion adrtica. En
la serie de Kaji et al* de 30 hematomas de aorta as-
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Fig. 6. La tomografia computarizada
(TC) muestra un hematoma intra-
mural de aorta descendente (su-
perior izquierda). A los 6 meses el
hematoma evoluciona con una di-
seccion localizada (superior dere-
cha). La TC helicoidal (inferior iz-
quierda) muestra una imagen de
seudodlcera secundaria a la comuni-
cacion del hematoma con la luz aér-
tica a partir de una diseccion locali-
zada (inferior derecha).

cendente, 17 (57%) fueron dados de alta sin tratamien-
to quirdrgico. El grosor del hematoma disminuy6 de 9
+3al *3 mmy el didmetro mdximo de la aorta as-
cendente, de 48 + 5 a 45 + 6 mm. En el 40% se obser-
v6 una resolucioén total del hematoma y no hubo mor-
talidad en un seguimiento de 56 * 37 meses. En
nuestra experiencia, 2 pacientes de 8 tratados médica-
mente evolucionaron a una diseccion no complicada
después de los 3 meses de seguimiento. Por tanto, es
obligado realizar un seguimiento cada 2 o 3 meses con
técnicas de imagen durante el primer afio.

El hematoma de aorta descendente también tiene un
mejor prondstico que la diseccion. Grupos asidticos
han descrito una supervivencia a los 5 afios del 97%
en el hematoma intramural, frente al 79% en la disec-
cién de aorta descendente®. En nuestra serie, la morta-
lidad de los pacientes con hematoma adrtico fue del
19% a los 3 meses y del 34% a los 5 afios, muy pareci-
da a la de otros grupos no asidticos®’. En una reciente
publicacion, Von Kodolitsch et al*® comunicaron que la
progresién tardia del hematoma intramural se asociaba
con una menor edad (49 + 17 afios, frente a 64 + 11
afos en el hematoma intramural sin progresion; p <
0,003) y ausencia de tratamiento con bloqueadores
beta; sélo el 7% de los hematomas intramurales con
progresion tardia fue tratado con bloqueadores beta en
comparacion con el 49% de los hematomas sin progre-
sién tardia (p = 0,009).
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Cambios morfoldgicos del hematoma intramural
a largo plazo

Pocos trabajos han estudiado la evoluciéon morfold-
gica de la pared de la aorta después del hematoma in-
tramural. En nuestra serie’! de 50 hematomas intramu-
rales seguidos por técnicas de imagen durante 45 + 31
meses, demostramos que la evolucién es muy dinami-
ca, principalmente en los primeros 6 meses. En la evo-
lucién a largo plazo comprobamos que el hematoma
intramural regresa sin complicaciones en el 34% de
los casos, en el 36% progresa a diseccion, en el 12% a
diseccion clasica, en el 24% a una diseccion localiza-
da, y en el 30% evoluciona a aneurisma fusiforme o
sacular. Uno de los aspectos mas llamativos de la evo-
lucién del hematoma intramural es la evolucién a una
diseccion localizada (fig. 6). Al cabo de unos meses, el
pequefio colgajo intimal disminuye de tamafio o desa-
parece, y la lesion parece, segtin el tamaiio, una dlcera
adrtica o un seudoaneurisma. Estas imdgenes han sido
consideradas por muchos autores como complicacio-
nes graves del hematoma intramural*®*°, pero en reali-
dad algunas desaparecen sin complicaciones®®! y
otras tienden a dilatarse'. Deberd valorarse la evolu-
cién de esta complicacién a largo plazo para plantear
una posible indicacion de tratamiento endovascular
pero, en todo caso, no se ha demostrado un mal pro-
néstico a corto-medio plazo. Otro aspecto destacable
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de nuestro estudio fue la progresion a aneurisma sacu-
lar a partir de una pequefa ulcera arteriosclerdtica adr-
tica que evoluciona con resangrados asintomdticos de
la pared, tnicamente detectados con RM. En uno de
estos casos la aorta se dilaté de 40 a 96 mm en 7 afios
sin que el paciente presentara ningtin sintoma.

En nuestra experiencia®, el didmetro adrtico méaxi-
mo en la fase aguda fue la variable con mayor valor
prondstico respecto a la reabsorcién sin dilatacién y
otras complicaciones. El grupo que mostrd esta buena
evolucién tenia un didmetro maximo adrtico en la
zona del hematoma claramente inferior al del grupo
que evolucioné con complicaciones (39 + 4 frente a 47
+ 7 mm) y un grosor del hematoma intramural menor
(12 + 4 frente a 14 + 4 mm; p < 0,05). Las variables
relacionadas con la evolucién a diseccion adrtica (cla-
sica o localizada) fueron la ecolucencia (el 78 frente al
34%; p < 0,02) y la extensién del hematoma (el 94
frente al 63%; p < 0,01). Los pacientes que evolucio-
naron a aneurisma fusiforme o sacular (fig. 7) tenian
asociada con mas frecuencia una enfermedad arterios-
clerética en otros territorios cardiovasculares (el 67
frente al 23%; p < 0,05) y una mayor prevalencia de
placa arteriosclerdtica ulcerada (el 47 frente al 9%; p <
0,005).

Dada la evolucién dindmica del hematoma intramu-
ral y puesto que un 15-20% de los pacientes fallecen
por rotura adrtica en los primeros 5 afios, es recomen-
dable realizar un seguimiento muy préximo a los 3, 6
y 12 meses, y posteriormente cada afio hasta la total
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Fig. 7. Hematoma intramural de
aorta descendente diagnosticado
por resonancia magnética (image-
nes superiores) que evoluciona a
aneurisma fusiforme (imagenes in-
feriores).

reabsorciéon del hematoma intramural. Los pacientes
con una dilatacion de la aorta o imdgenes de udlcera en
la pared de la aorta deberian ser seguidos de cerca y
tratados mds agresivamente mediante cirugia o trata-
miento endovascular; si la evolucidn muestra un incre-
mento progresivo del didmetro adrtico, del grosor del
hematoma o signos de resangrado en la pared de la
aorta, estarfa indicado el tratamiento quirdrgico o en-
dovascular. La utilidad del tratamiento endovascular
en la fase aguda no estd validado y puede provocar
complicaciones por rotura de la intima en los extremos
del stent. A no ser que el hematoma esté muy localiza-
do, es aconsejable esperar al menos 3-6 meses para
que el sangrado de la pared evolucione a la fibrosis y
la pared sea menos friable que en la fase aguda.

ULCERAS AORTICAS

La entidad del sindrome adrtico agudo es de lo que
se dispone de menos informacién. El diagndstico de
una ulcera adrtica por técnicas de imagen puede co-
rresponder a diversos procesos, con etiopatogenias y
prondsticos diferentes. Esencialmente, las tlceras adr-
ticas pueden corresponder a una placa arteriosclerética
ulcerada, una ulcera arteriosclerética penetrante o a
imagenes de ulcera en la pared de la aorta secundarias
a la evolucién de otras enfermedades adrticas (simila-
res a ulcera). Las técnicas de imagen con contraste,
como la angiografia y la TC, al permitir visualizar la
protrusién de una tlcera desde la luz de la aorta, son
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Fig. 8. Ulcera arteriosclertica penetrante (flecha) en la aorta descen-
dente diagnosticada mediante ecocardiografia transesofégica.

las que tienen mayor sensibilidad para el diagnostico
de las ulceras adrticas. No obstante, con frecuencia es-
tas técnicas no permiten diferenciar la etiopatogenia
de los distintos tipos de tlcera. En nuestra experiencia,
la ETE tiene una baja sensibilidad para el diagndstico
de la tdlcera adrtica, pero es la técnica de eleccién para
clasificar los diferentes tipos de tlceras en relacién
con su etiopatogenia. La visualizacion de la luz adrtica
y de la pared es excelente mediante esta técnica de
imagen y permite hacer el diagndstico diferencial
entre las placas ulceradas que se observan por encima
de la intima y las dlceras arterioscleréticas que pe-
netran la intima en la capa media y con frecuencia
deforman la adventicia (fig. 8). Finalmente, la ETE es
de gran utilidad en el diagndstico de las imagenes de
seudotilcera que se observan en la evolucion del hema-
toma intramural adrtico como consecuencia de una di-
seccion localizada o un seudoaneurisma, o de las ima-
genes de ulcera secundarias a un crater en la superficie
de un trombo parietal®,

La diferenciacion de los distintos tipos de tlcera aor-
tica es importante, ya que su evolucién y prondstico
son diferentes. Las placas arteriosclerdticas ulceradas
no se acompafian de sintomas y acostumbran ser un ha-
llazgo casual de la ETE; su evolucion no es bien cono-
cida, aunque algunas de ellas pueden evolucionar a una
dlcera penetrante. La ulcera arteriosclerdtica penetrante
adrtica aguda y sintomatica tiene un riesgo igual o su-
perior al de la diseccién adrtica aguda o al del hemato-
ma intramural. La ulcera penetrante se diagnostica ha-
bitualmente en pacientes de mas de 60 afios de edad
con arteriosclerosis en otros territorios y factores de
riesgo cardiovasculares asociados. Al igual que el he-
matoma intramural, se localiza con mucha mas fre-
cuencia en la aorta descendente™. En las series mas ex-
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tensas publicadas se describe una incidencia de rotura
adrtica del 10-40%>*%. En algunos casos evoluciona a
aneurisma sacular o fusiforme®'. Por otra parte, es bien
conocido que muchas dlceras penetrantes se acompa-
fan de sangrado intramural y muestran un hematoma
intramural a su alrededor. En nuestra experiencia, la
mayoria de las dlceras arteriosclerdticas penetrantes en
la fase aguda se diagnostican en el contexto de un he-
matoma intramural. Sin embargo, no es excepcional el
diagnéstico de esta entidad en pacientes asintomaticos.
Una vez superada la fase aguda, las tlceras penetrantes
pueden permanecer por completo estables o progresar a
la dilatacién, frecuentemente con resangrados asinto-
maticos de la pared. La RM permite valorar la presen-
cia de resangrados en la pared de la aorta que aconseja-
rian un tratamiento mas agresivo.

Tratamiento

El tratamiento de la tlcera arteriosclerdtica pene-
trante sintomatica en la fase aguda deberia ser similar
al de los otros sindromes adrticos agudos, dado el ries-
go de rotura adrtica®®. Fuera de la fase aguda, el trata-
miento dependera del patrén de evolucidn, segtin con-
dicione sintomas, dilatacion progresiva o resangrado
de la pared aortica. Cuando no se disponia del trata-
miento endovascular, la cirugia implicaba un riesgo no
despreciable en pacientes arteriosclerosos y seniles, y
no era infrecuente observar que muchas ulceras aorti-
cas permanecian totalmente estables a corto-medio
plazo. No hay informacién en la bibliografia sobre la
evolucién y el prondstico de estas udlceras adrticas a
largo plazo. No obstante, creemos que en las tlceras
de un tamafio considerable, sobre todo si se van dila-
tando o generan resangrados en la pared de la aorta,
podria estar indicado el tratamiento endovascular.

CONCLUSIONES

El sindrome adrtico agudo sigue teniendo una alta
mortalidad a pesar de los avances diagnésticos y tera-
péuticos de la dltima decada. El mejor conocimiento
de la historia natural y de las variables prondsticas de
esta enfermedad puede ser de gran ayuda para plantear
la estrategia terapéutica mas adecuada. Sin embargo,
la sospecha clinica y la experiencia del cirujano conti-
ndan siendo los aspectos fundamentales que se rela-
cionan con la mortalidad precoz. La introduccién del
tratamiento endovascular ha abierto nuevas perspecti-
vas en el manejo del sindrome adrtico agudo con afec-
cion de la aorta descendente, ya que puede modificar
su historia natural y mejorar el prondstico.
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