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Editorial

Muerte stibita por diseccion de aorta en el joven.
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La diseccion adrtica es una de las complicaciones cardiovascu-
lares mas graves y se acompafia de una alta mortalidad,
especialmente cuando afecta a la aorta ascendente. La frecuencia
real de la diseccion de aorta es dificil de establecer. Aunque se ha
considerado que la diseccion aértica afecta a 2,9-3,5 pacientes por
100.000 habitantes/afio'?, estudios epidemioldgicos recientes han
evidenciado una incidencia significativamente superior>*. Un
estudio sueco?, que ademas de los diagnésticos clinicos incluyé el
resultado de todas las autopsias de las muertes stbitas extrahospi-
talarias, describié una incidencia de aneurismas y disecciones de
aorta toracica de 16,3/100.000 hab./afio. Una de las variables que
influye de manera determinante en la incidencia de diseccion
de aorta es la franja de edad de la poblacion estudiada. En el estudio
de Malmé* se incluy6 a mas de 30.000 sujetos con edad > 65 afios y
se evidenci6é una incidencia de diseccion de aorta de 15 casos/
100.000 hab./afio, 5 veces superior a la considerada previamente®.

Se dispone de muy poca informacion de la incidencia y las
caracteristicas de la diseccion de aorta que afecta a los jovenes.
Estudios clasicos indicaban que menos del 3,5% de las disecciones
afectaban a personas de edad < 21 afios®®. En el analisis retro-
spectivo obtenido del registro SPARCS®, que incluyeron 12.142
disecciones en un periodo de mas de 10 afios, solo 45 casos (0,43%)
sucedieron en pacientes menores de 21 afios. De ellos, el 82% eran
varones y en el 42% la causa se debi6 a traumatismos. El sindrome
de Marfan fue la segunda causa mas frecuente (24%) y no se
relacioné con ninguna causa en el 22% de la serie. La mortalidad de
la diseccion en los jovenes fue del 13%, similar a la de la serie total
de diseccidn aortica, que fue del 16%. En series hospitalarias como
el IRAD®'°, el 7% de los pacientes eran menores de 40 afios, y en el
RESA-II, el 2,6% de los 629 pacientes incluidos eran menores de
35 afios!!. Estos registros hospitalarios solo incluyen a pacientes
ingresados en el hospital, pero no aportan informaciéon de los
pacientes que fallecen antes de llegar a él. El Oxford Vascular Study
(OXVASC)'? concluyé que cerca del 50% de los pacientes con
diseccion de aorta fallecian antes de ser diagnosticados en el
hospital. El estudio publicado por Morentin Campillo et al.'®
analiz6 la incidencia de disecciones y las caracteristicas de los
pacientes de menos de 35 afos fallecidos antes de ser diagnosti-
cados de diseccion de aorta en el hospital a los que, por lo tanto, se

VEASE CONTENIDO RELACIONADO:
https://doi.org/10.1016/j.recesp.2018.05.036
* Autor para correspondencia: Vall d’Hebron Institut de Recerca (VHIR), Hospital
Vall d’Hebron, Pg. de la Vall d’'Hebron 119, 08035 Barcelona, Espafia.
Correo electronico: arturevangelistamasip@gmail.com (A. Evangelista).

https://doi.org/10.1016/j.recesp.2018.12.014

realiz6 una autopsia forense. Se excluyeron las disecciones
secundarias a traumatismos. La diseccion de aorta represent6 el
5,4% del total de las autopsias forenses por muerte stibita en esta
franja de edad, y de 465 muertes stbitas por diseccion de aorta, el
7,5% fueron en menores de 35 afios. Los autores determinaron que
la incidencia de muerte sabita por diseccion de aorta a edad
< 35 afios era de 0,09 casos/100.000 hab./afio a partir de la
poblacién general de las 3 comunidades autonomas que partici-
paron en el estudio. No obstante, este dato refleja la mortalidad
extrahospitalaria, pero no incluye la hospitalaria. Por lo tanto, la
incidencia real de diseccion de aorta queda por definir, ya que, a
los pacientes con muerte stbita diagnosticados por autopsia y a
los diagnosticados en los centros sanitarios, deberia afiadirse a los
pacientes que sufren una diseccion y no fallecen ni acuden a un
centro hospitalario. Este dato es imposible de obtener, aunque
considerando que la mayoria de las disecciones afectan a la aorta
ascendente, sobre todo en jovenes, esta complicacion debe ser
relativamente excepcional.

Aunque los factores predisponentes a una diseccion aortica
estan bien establecidos, estos varian en relacién con la edad del
paciente. En la poblacioén adulta, la hipertension arterial y también
la arterioesclerosis son los mas frecuentes. No obstante, en los
jovenes los factores varian sustancialmente. Excluyendo los
traumatismos, la causa mas frecuente de diseccion aértica en la
poblacién joven de los registros IRAD'® y SPARC® fueron las
enfermedades genéticas como el sindrome de Marfan (40%). Otros
factores prevalentes fueron las anomalias cardiovasculares con-
génitas y el consumo de cocaina, crack o anfetaminas (estas Gltimas
pueden condicionar una grave elevacion de la presion arterial). En
el estudio de Morentin Campillo et al.'?, el 51% de los pacientes que
sufrieron muerte sibita por diseccion de aorta tenian algiin factor
predisponente, y si se tiene en cuenta los hallazgos post mortem,
como fueron las anomalias cardiovasculares, el fenotipo marfa-
noide o la presencia de cocaina en el analisis toxicologico, se
evidenci6 que el 80% de los jovenes fallecidos tenian alguna causa
predisponente. Tanto en esta serie como en otros casos publicados,
no es infrecuente que algunos de estos factores predisponentes
solo se diagnostiquen en la autopsia, especialmente las cardiopa-
tias congénitas o las enfermedades hereditarias. A diferencia de las
series clinicas, en esta serie valorada por autopsia destaca la
presencia de valvula biciispide en el 43% de los casos, el fenotipo
marfanoide en el 11% y la coartaci6én aértica en el 9%.

Sin duda, uno de los hallazgos mas llamativos de esta serie es la
altaincidencia de valvula aértica bictspide, 14 casos (43%). Aunque
es bien conocido que los pacientes con valvula bicGspide pueden
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tener un riesgo de diseccion de aorta 8 veces mayor que la
poblacién general, este riesgo es muy bajo, en torno a 3 casos/
10.000 pacientes/afio, y solo aumenta significativamente, a 44,9
disecciones/10.000 pacientes/afio, cuando el diametro de la aorta
ascendente adrtico supera los 45 mm'“. En el estudio de Morentin
Campillo et al.'®>, 11 de los 14 pacientes con valvula adrtica
biciispide presentaban dilatacién de aorta, aunque solo en 4 casos
fue superior a 50 mm. Estos datos se deberian considerar con
cautela, dado que el estudio no aporta una informacion detallada
de los diametros aorticos. En el IRAD, el 9% de los pacientes
menores de 40 afios que sufrieron diseccién de aorta tenian valvula
biciispide, en comparacion a solo el 1% de los pacientes mayores de
40 afios (p < 0,0001)>'°, La alta incidencia de valvula biciispide en
las autopsias de los jovenes con muerte siibita también se debe
interpretar con cautela, ya que en 8 de ellos concurrian otros
factores predisponentes, como sindrome de Turner en 2 pacientes,
coartacion de aorta en 1, habito marfanoide en 1, cirugia valvular
aortica previa en 1, insuficiencia renal en dialisis en 1 y consumo
de cocaina en 2. Por otra parte, en 4 de los 6 pacientes restantes
sin otros factores predisponentes, se diagnosticd hipertrofia del
ventriculo izquierdo, que podria indicar el antecedente de
hipertension arterial o valvulopatia aértica no filiada. Por lo tanto,
estos datos no permiten concluir que la valvula bicGspide conlleve
por si misma un alto riesgo de diseccion aodrtica, ya que en la
mayoria de los casos habia otros factores predisponentes que
podrian haber participado de manera mas determinante en la
causa de la diseccion de aorta.

Otro hallazgo destacable de este estudio, poco analizado en
otras series autopsicas, es que la cocaina pudo actuar como factor
predisponente en 6 varones: 5 consumidores conocidos (2 con
toxicologia positiva) y otro caso sin consumo conocido, pero cuyo
analisis toxicologico detectd cocaina. Algunas series clinicas han
demostrado la relacién entre el consumo de cocaina y la diseccién
de aorta'’.

El diagnoéstico de diseccion de aorta en urgencias no es facil y
obliga a tener un alto indice de sospecha clinica, muy especialmente
en poblacién joven. Frecuentemente, los sintomas suelen inter-
pretarse como un dolor toracico atipico no filiado o relacionados con
otras afecciones. Uno de los aspectos mas interesantes del estudio
de Morentin Campillo et al.® es que, antes de fallecer, 24 pacientes
sufrieron algln sintoma relacionable con la diseccion de aorta. De
estos, el dolor toracico fue el mas frecuente y se corrobord en
12 casos, la lumbalgia en 3, el dolor abdominal en 3 y dolor en la
region del cuello en otros 3; 16 pacientes (67%) acudieron al médico,
pero en ninguno se sospeché diseccién adrtica, a pesar de que en
algiin caso se conocia la presencia de factores de riesgo de diseccion
de aorta. Algunos de los sintomas de los pacientes fueron
catalogados como dolor parietal mecanico inespecifico, pericarditis
aguda, esofagitis, gastroenteritis o colico nefritico. A pesar de que la
sospecha clinica de esta grave complicacion ha aumentado
significativamente en los Gltimos afios y que el avance de las
técnicas de imagen aporta un diagnostico rapido, exacto y accesible,
estamos adn lejos de aplicar sistematicamente las guias de practica
clinica en el diagnéstico y el tratamiento de la enfermedad adrtica'®,
en las que se recomienda utilizar una puntuacién basada en la
valoracion de los factores predisponentes, las caracteristicas del
dolory los hallazgos en la exploracion fisica. Estas recomendaciones
se han demostrado muy ftiles en la practica clinica'®, por lo que se
debe insistir en su aplicacion no solo en los servicios de urgencias,
sino también en atencion primaria. Una de las principales lecciones
de este estudio es alertar de que mas de la mitad de estos pacientes
acudieron al médico y no se sospech6 enfermedad cardiovascular
grave. El estudio no permite analizar las caracteristicas del dolor o
los datos exploratorios, pero es fundamental aumentar la sospecha
clinica mediante una exhaustiva anamnesis con la adecuada
exploracion del paciente, si es factible con una ecocardioscopia

sobre la marchay, en caso de duda, enviarlo a urgencias del hospital
con prontitud.

Otro dato llamativo del estudio es que todas las disecciones
fueron del tipo A de Stanford con rotura a pericardio. En ningin
caso la diseccion afectd exclusivamente a la aorta descendente
(tipo B de Stanford), y solo en 6 casos, de los 20 en los que este dato
era conocido, la diseccién se extendia hasta la aorta abdominal.
Aunque la diseccion tipo A es mas frecuente que la B (un 65-70% de
las disecciones), sorprende que todas sean tipo A y que solo 6 se
extiendan hasta la aorta abdominal. Este patron de extension
de diseccion no afecta a mas del 20-30% de las series clinicas
publicadas.

Hay poca informacién sobre el riesgo de diseccion o rotura
aortica en nifios o jovenes afectos de aortopatias con dilatacién
de aorta. A diferencia de los aneurismas de aorta en pacientes
adultos, en la poblacion joven no se conocen los valores del
diametro aértico que condicionan un alto riesgo de complicacio-
nes. Tampoco estan bien establecidos los puntos de corte en que
estaria indicado el tratamiento quirdrgico. Para los pacientes
adultos se utilizan valores absolutos del diametro aortico para
valorar el riesgo de complicaciones aodrticas o la indicacion de
cirugia, y se han definido los valores en 45, 50 o 55 mm segin la
enfermedady los factores de riesgo concomitantes. No obstante, en
los nifios y jovenes, que estan en fase de crecimiento corporal, es
fundamental normalizar estos valores por la superficie corporal o
por el valor del z-score!”. Algunos autores asumen la indicacién
quirargica cuando la aorta mide el doble de su valor normal en
ausencia de otros factores de riesgo, y cuando mide 1,5 veces el
valor normal si concurren factores de riesgo o disfuncién valvular
significativa. No obstante, actualmente no existen estudios que
permitan definir con seguridad una correcta estrategia para la
enfermedad aértica del nifio o el joven.

En este sentido, aunque de modo muy excepcional se ha
descrito diseccion adrtica en poblacion pediatrica, en este estudio
no se evidencia ninguna disecciéon de aorta en las muertes stibitas
con edades inferiores a los 19 afios. Este dato apoya al concepto de
que el riesgo de diseccion es bajo en los nifios y que la mayoria
deben agruparse en enfermedad genética sindromica estudiada y
seguida en los hospitales.

El articulo de Morentin Campillo et al.'® aporta una importante
contribuciéon al conocimiento de la diseccion adrtica en un
subgrupo de poblacién de la que se dispone de poca informacion.
Este estudio confirma la baja frecuencia de muerte stbita
secundaria a esta enfermedad en la poblacion joven y evidencia
diferentes factores predictores de diseccién adrtica respecto a la
poblacion adulta. Entre ellos destacan las anomalias cardiovascu-
lares congénitas como la valvula bicispide, la coartacion de la
aorta, el sindrome de Noonan o el fenotipo marfanoide, y una
incidencia no despreciable de consumidores de cocaina. Aunque se
trata de una serie historica que empezé en 1991, en la vision actual
del tema se encuentra a faltar la realizacion de un estudio genético
en la valoracion necropsica. Identificar una causa genética
permitiria analizar la posible afeccién de otros miembros de la
familia, lo que facilitaria los adecuados tratamiento y seguimiento
y, por lo tanto, mejorar su pronostico.

El estudio evidencia que mas de la mitad de los pacientes
acudieron al médico por los sintomas y no fueron diagnosticados ni
remitidos a urgencias. Estos datos alertan de la necesidad de
aumentar la sospecha clinica de esta enfermedad cardiovascular y
realizar una anamnesis y una exploracion fisica adecuadas antes
de etiquetar los sintomas de inespecificos o secundarios a otras
afecciones mas banales. Considerando la alta frecuencia de
pacientes con diseccion de aorta que fallecen antes de llegar a
los hospitales, seria muy interesante que se pudiera analizar
la poblacion de mas de 30 afios que sufre muerte stbita por esta
enfermedad. No tenemos otra forma de conocer el nimero y
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especialmente las caracteristicas de las disecciones aérticas que no
aparecen en las series clinicas obtenidas de los datos recogidos en
los hospitales.
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