
apreciaron mayores incrementos en el grupo MPP (el 10,4 frente al

16,7%; p = 0,2), pero sin significación estadı́stica (figura A).

Finalmente, estudiamos la influencia de la estimulación multipunto

en la fracción de eyección del VI, comparando los grupos

convencional, basal y MPP (el 25,1 � 3,2, el 31,8 � 3 y el

37,8 � 4,2% respectivamente). El incremento medio en la fracción

de eyección 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 estimulación multipunto en nuestro paı́s. Los datos hemodiná-

micos obtenidos con la estimulación multipunto son positivos,

pues mejora los resultados obtenidos con la resincronización

tradicional. El uso de la estimulación simultánea desde varios

puntos del VI podrı́a suponer una disminución en la tasa de

pacientes no respondedores y una mejora adicional para quienes sı́

respondan.

La principal limitación es el pequeño tamaño muestral, por lo

que se requieren ulteriores validaciones en estudios a mayor

escala. Además, se trata de un estudio realizado con datos

hemodinámicos agudos, por lo que se requiere un seguimiento a

medio-largo plazo para estimar el beneficio clı́nico de la

estimulación multipunto.
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Enfermedad aórtica familiar no sindrómica:
una entidad infradiagnosticada

Nonsyndromic Familial Aortic Disease: an Underdiagnosed

Entity

Sra. Editora:

Se presenta el caso de una paciente de 55 años, sin antecedentes

de interés, que en agosto de 2008 tuvo una disección aórtica tipo B. La

tomografı́a computarizada mostró una amplia puerta de entrada de

la disección después de la salida de la subclavia izquierda

extendiéndose hasta la bifurcación iliaca. La aorta torácica

descendente estaba dilatada (60 mm) con trombosis parcial de la

falsa luz. La válvula aórtica era trivalva y normofuncionante, y la

aorta ascendente era de tamaño normal. Ante la ausencia de

complicaciones agudas, se decidió tratamiento con bloqueadores

beta y se planteó diferir el tratamiento endovascular. Dado que el

arco aórtico tenı́a un ángulo agudo y la distancia entre las arterias

subclavia y la carótida izquierda era corta, no existı́a un cuello

suficiente para el implante proximal de la endoprótesis, por lo que se

indicó una intervención en dos tiempos: un bypass aortobicarotı́deo

y después el tratamiento endovascular. En febrero de 2010 se

procedió al bypass aortobicarotı́deo, complicado con una disección

retrógrada de aorta ascendente desde el punto de pinzamiento, por

lo que se recambió la aorta ascendente media y distal con una

prótesis vascular Hemashield 28. El seguimiento mostró dilatación

progresiva de la aorta torácica descendente (figura 1), a pesar de la

cual la paciente se negó a intervención alguna.

En agosto de 2011, la paciente refirió que el hijo de un primo

segundo, de 38 años, habı́a tenido una disección aórtica tipo B. Se

trataba de un varón sin antecedentes de interés que habı́a ingresado

en otro centro por una disección aórtica con origen tras la salida de la

subclavia izquierda y progresión hasta la bifurcación iliaca. En el

momento de la disección, habı́a una dilatación ligera de la aorta

torácica descendente (39 mm), con una válvula aórtica trivalva y

normofuncionante y sin dilatación del resto de los segmentos

aórticos. Se reorientó el caso como enfermedad aórtica familiar; se

realizó una exploración fı́sica minuciosa de ambos pacientes, que no

mostró estigmas de sı́ndrome de Marfan ni Loeys-Dietz y se solicitó

análisis genético del gen ACTA2 (que codifica la isoforma 2 de la

actina alfa en células musculares lisas vasculares) del segundo

paciente. El análisis mostró una mutación en heterocigosis

(c.253G>A) con cambio de aminoácido (p.Glu85Lys) no descrita

previamente. La misma mutación se detectó también en el caso

ı́ndice y en el padre, el tı́o paterno y la hija del segundo caso y en la

hermana, la tı́a paterna, las hijas y la sobrina del caso ı́ndice

(figura 2). Ninguno de los portadores de la mutación en ACTA2

presentaba iris flocculi o livedo reticularis, hallazgos descritos

previamente1. Ante la enfermedad aórtica familiar y la fragilidad

aórtica evidenciada durante el acto quirúrgico, se decidió evitar

tratamiento endovascular y se sometió a la paciente a cirugı́a abierta

para recambio de la aorta torácica descendente por un tubo protésico

con reimplantación de los troncos viscerales.

A pesar de que la mayorı́a de las disecciones aórticas tipo B se

presentan en pacientes de mediana edad con hipertensión

arterial y/o arteriosclerosis, existe una proporción no desprecia-

ble de pacientes con presentación precoz de probable base

genética no bien conocida. En ausencia de un sı́ndrome

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 mutación en ACTA2 es la más

frecuente (10-14%)3. Esta mutación se asocia a enfermedad

aórtica con una penetrancia del 48% y expresividad variable, más

frecuentemente en forma de disecciones aórticas tipo A, incluso

con diámetros aórticos no avanzados, y casos aislados de

disecciones tipo B4; también se ha asociado a enfermedad

coronaria y cerebrovascular prematura1.

A pesar de que el cribado familiar con técnicas de imagen de

familiares de primer grado de pacientes con enfermedad aórtica

prematura puede ser razonable, las indicaciones para el análisis

genético no están bien establecidas. La guı́a de práctica clı́nica de la
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American Heart Association/American College of Cardiology reco-

mienda la búsqueda de mutaciones en ACTA2 en caso de agregación

familiar de enfermedad aórtica5. No obstante, es importante

destacar que la penetrancia es baja y la expresividad variable, lo

que dificulta el seguimiento de los portadores asintomáticos de la

mutación.

Un aspecto destacable del presente caso es la importancia de la

sospecha diagnóstica de enfermedad aórtica familiar en pacientes

jóvenes con enfermedad aórtica; esta circunstancia debe hacer

insistir en el interrogatorio sobre los antecedentes familiares y

descartar casos sindrómicos. Otro punto importante es que el

diagnóstico de enfermedad aórtica familiar hace razonable (sin el

respaldo de ensayos clı́nicos) cambiar la estrategia terapéutica. De

manera similar que en el sı́ndrome de Marfan y otras conecti-

vopatı́as6, implantar una endoprótesis vascular puede estar

contraindicado si no es como terapia puente a la cirugı́a.

Finalmente, se debe tener presente que la enfermedad aórtica

familiar puede presentarse afectando solo a la aorta descendente y

que el riesgo de disección está presente incluso sin una marcada

dilatación aórtica.

Disección tipo B

Disección tipo B

67 años: muerte súbita

80 años: aneurisma

53 años

40 años

Figura 2. Árbol familiar. Flecha: caso ı́ndice; cuadrado/cı́rculo con un punto: portador de la mutación en ACTA2; cuadrado/cı́rculo barrado: fallecidos.

Enero de 2010

63 mm 66 mm 70 mm

Febrero de  2010

(tras la intervención)
Febrero de 2011

Longitud : 6,9 cm

Longitud : 7,0 cm

Longitud : 7,1 cm

Longitud : 6,7 cm

Longitud : 6,6 cm

Longitud : 6,6 cm

Longitud : 6,5 cm

Longitud : 6,2 cm

Longitud : 6,4 cm

Figura 1. Disección aórtica tipo B. Tomografı́as computarizadas de seguimiento que muestran una dilatación progresiva de la aorta torácica descendente.
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Detección de infección del electrodo del DAI
mediante tomografı́a por emisión de positrones-
tomografı́a computarizada con
18F-fluorodesoxiglucosa

Detection of ICD Electrode Infection using 18F-fluorodeoxyglucose

Positron Emission Tomography-computed Tomography

Sra. Editora:

El desfibrilador automático implantable (DAI) es un dispositivo

empleado para tratar a pacientes con arritmias ventriculares o con

alto riesgo de sufrirlas. La infección del dispositivo DAI es una

complicación poco frecuente (incidencia del 0,8%), pero poten-

cialmente mortal. La infección puede localizarse en la zona del

generador, el trayecto subcutáneo de los electrodos o la porción

intravenosa de los electrodos, con o sin endocarditis. El trata-

miento de la infección incluye tres puntos: antibioterapia, retirada

completa del dispositivo (el tratamiento exclusivamente médico se

asocia a más mortalidad y recurrencias) e implante de un nuevo

DAI en otro lugar1.

Las infecciones de los DAI se clasifican en precoces y tardı́as,

según se desarrollen antes de 60 dı́as o más de 365 dı́as tras el

implante. Las infecciones precoces se producen por la contami-

nación intraoperatoria o por siembra hematógena después de la

cirugı́a. Las infecciones tardı́as son consecuencia de episodios de

Figura. Tomografı́a por emisión de positrones volumétrica de cuerpo entero e imágenes coronal y axial de fusión de la tomografı́a por emisión de positrones-

tomografı́a computarizada.
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