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Relevancia del estudio etiologico de la diseccion
de aorta: la historia familiar y la histologia como
protagonistas

Relevance of Etiological Study of Aortic Dissection: Family
History and Histology as Key Players

Sr. Editor:

La diseccion adrtica tipo A es una patologia de elevada
mortalidad que requiere un diagndstico y un tratamiento quirdrgico
precoces. Este caracter emergente se debe a su alta capacidad para
desarrollar de forma rapida complicaciones graves como insufi-
ciencia aodrtica grave, taponamiento cardiaco, ruptura aodrtica e
incluso la muerte, la cual ocurre en un alto porcentaje de casos.

Se sabe que una variedad de factores de riesgo contribuyen a la
rigidez aortica facilitando tanto el desarrollo de aneurismas como

de disecciones, siendo la hipertension arterial uno de los mas
importantes’. El engrosamiento intimal fibroso y el aumento de
proteoglicanos y macrofagos/histiocitos CD68 positivos se obser-
van habitualmente en el envejecimiento de las aortas. Estos
hallazgos se relacionan con la ateroesclerosis'. Por otro lado, hay
varios sindromes genéticos que se asocian con aneurismas de aorta
ascendente y disecciones. Los mas frecuentes y conocidos son el
sindrome de Marfan y la valvula a6rtica bicGspide, pero otros como
el sindrome de Loeys-Dietz y el sindrome de Turner son también
causas relativamente comunes. Estos sindromes comparten
algunas caracteristicas histopatoldgicas, principalmente la dege-
neracion quistica de la media'. Una alteracion final comn de estos
sindromes es una regulacion positiva de la actividad del factor de
crecimiento transformador beta en la aorta ascendente®.

Mas recientemente, se ha descrito la entidad conocida como
aneurismas y disecciones aorticas familiares. Esta entidad presenta
pocas caracteristicas fisicas evidentes y se ha asociado con

No diagnostico MHTA grave

Degeneracién quistica

Marfan M Bicuspide

Figura. Diagnostico etioldgico. HTA: hipertension arterial.
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mutaciones en midltiples genes, incluyendo la alfa-actina del
mausculo liso, el factor de crecimiento transformador beta y la
cadena pesada de miosina 11>. Para su diagnéstico se requiere: a)
dilatacion adrtica o diseccién tipo A o tipo B antes de los 60 afios de
edad, en ausencia de otros sindromes de tejido conectivo,
hipertension o enfermedad ateroesclerdtica, y b) evidencia
patolégica de necrosis quistica de la media adrtica o antecedentes
familiares positivos (aneurisma o diseccion adrtica, muerte sbita
inexplicada o mutacién genética conocida)®.

Se espera que sean hereditarias hasta un 40% de las disecciones
de aorta toracica; por lo que el estudio de un genotipo subyacente
especifico podria ayudar a confirmar el diagndstico, llevar a cabo
una vigilancia adecuada, permitir un tratamiento meédico y
quirdargico individualizado y realizar un cribado de otros miembros
de la familia con el objetivo de reducir la morbimortalidad®. Esto ha
motivado que la American College of Cardiology Foundation y la
American Heart Association, recomienden que la mutacion genética
subyacente deber dictar el momento de la reparacién aértica®.

Por lo tanto, dadas las implicaciones familiares que puede tener
el hecho de reconocer dichas entidades, es fundamental llegar a un
diagnostico etiologico. Pero ¢llegamos siempre hasta el final?

Para responder a esta pregunta se disefid un estudio cuyo
objetivo era evaluar en cuantos de los pacientes diagnosticados de
diseccion tipo A en nuestro centro entre los aflos 2000-2016 se
realiz6 un diagnoéstico etioldgico final.

Se trata de un estudio retrospectivo en el que se revisaron todos
los casos diagnosticados de diseccion tipo A en ese intervalo de
tiempo. Se reviso la historia de los fallecimientos y la presencia o no
de autopsia con el diagnoéstico. En los supervivientes se recogio
igualmente si habia diagnostico etioldgico final.

Se analizaron los datos de 75 pacientes, 47 de los cuales eran
varones (63%), con una edad media al diagnostico (63,09 +13,8)y
un seguimiento medio de 76 + 49 meses. Entre los factores de riesgo
se contemplaba: hipertension arterial (53,3%), diabetes mellitus (8%),
dislipemia (15%) y ser fumador (12%). La tasa de fallecimiento intra-
operatorio fue del 6,7% (5 pacientes) y la de fallecimiento
intrahospitalario del 25,3% (19 pacientes). Se obtuvo necropsia en
5 de los pacientes fallecidos (6,7%). Durante el seguimiento hubo
6 fallecimientos (8%) y 11 pacientes perdidos (14,7%). Dos de los
pacientes presentaban historia familiar y se habia realizado estudio
genético en 4 (5,3%). En el diagndstico etiol6gico se obtuvo: sindrome
de Marfan, 4% (3 pacientes); bictspides, 2,7% (2 pacientes);
degeneracion quistica descrita en 12 pacientes (16%), e hipertension
arterial grave en 24 (31,8%). En 34 pacientes (45,2%) no se establecio
un diagnostico etioldgico final definitivo, si bien en 16 pacientes
(21,2%) se hallaron cambios degenerativos en la pared adrtica (figura).

Con estos datos se llego a la conclusion de que en un porcentaje
significativo de casos de diseccion tipo A no se alcanzé un

diagnostico etiologico, siendo este dato fundamental para el
consejo familiar. Las entidades sindréomicas son facilmente
diagnosticables, no asi entidades como los aneurismas y las
disecciones familiares que requieren cribado familiar y que se
asocian con degeneracion quistica de la media. Por ello, tanto la
historia familiar como el estudio histolégico de la pared aodrtica
enferma, asi como el estudio genético si esta disponible, son claves
en esta patologia. Igualmente, es también importante el segui-
miento de los pacientes diagnosticados de diseccion de aorta por
equipos multidisciplinares capaces de mejorar la morbimortalidad
tanto de los pacientes como, en algunos casos, de sus familiares.

Laura Diaz-Chir6n, Maria Martin®*, José Rozado, Luis Gutiérrez,
Marcel Alméndarez y César Moris

Area de Gestidn Clinica del Corazén, Hospital Universitario Central de
Asturias, Oviedo, Asturias, Esparia

* Autor para correspondencia:
Correo electronico: mmartinf7@hotmail.com (M. Martin).

On-line el 16 de noviembre de 2017

BIBLIOGRAFIA

-

. Halushka MK, Angelini A, Bartoloni G, et al. Consensus statement on surgical
pathology of the aorta from the Society for Cardiovascular Pathology and the
Association For European Cardiovascular Pathology: II. Noninflammatory degener-
ative diseases - nomenclature and diagnostic criteria. Cardiovasc Pathol.
2016;25:247-257.

2. Jain D, Dietz HC, Oswald GL, Maleszewski JJ, Halushka MK. Causes and histopathol-
ogy of ascending aortic disease in children and young adults. Cardiovasc Pathol.
2011;20:15-25.

3. Sherrah AG, Andvik S, Van der Linde D, et al. Nonsyndromic Thoracic Aortic
Aneurysm and Dissection: Outcomes With Marfan Syndrome Versus Bicuspid Aortic
Valve Aneurysm. ] Am Coll Cardiol. 2016;67:618-626.

4. Trujillo-Quintero JP, Herrera-Norefia JM, Mosquera-Rodriguez VX, Fernandez-Fer-
nandez X, Vazquez-Rodriguez JM, Barriales-Villa R. Large Family With Marfan
Syndrome Demonstrating the Pathogenicity of a “Synonymous” Variant
(p.lle2118 =) in the Fibrillin-1 Gene. Rev Esp Cardiol. 2017;70:679-681.

. Hiratzka L, Bakris G, Beckman J, et al. 2010 ACCF/AHA/AATS/ACR/ASA/SCA/SCAI/SIR/
STS/SVM Guidelines for the diagnosis and management of patients with thoracic
aortic disease. A Report of the American College of Cardiology Foundation/American
Heart Association Task Force on Practice Guidelines, American Association for
Thoracic Surgery, American College of Radiology, American Stroke Association,
Society of Cardiovascular Anesthesiologists, Society for Cardiovascular Angiography
and Interventions, Society of Interventional Radiology, Society of Thoracic Surgeons,
and Society for Vascular Medicine. ] Am Coll Cardiol. 2010;55:e27-e129.

w

https://doi.org/10.1016/j.recesp.2017.10.026

0300-8932/

© 2017 Sociedad Espafiola de Cardiologia. Publicado por Elsevier Espafia, S.L.U.
Todos los derechos reservados.

Delirio en pacientes con insuficiencia cardiaca: R

influencia de los tiempos de asistencia en un s
servicio de urgencia hospitalario

Delirium in Patients With Heart Failure: Influence of Attendance
Times in an Emergency Department

Sr. Editor:

El delirio es un sindrome cerebral organico agudo caracterizado
por un deterioro global de las funciones cognitivas, consecuencia
de una enfermedad somatica aguda’. Se ha descrito que entre el
10-56% de los ancianos puede presentarlo durante una hospita-
lizacion y en Espaiia la prevalencia en pacientes en servicios no
quirdrgicos estd en un 25%'. La insuficiencia cardiaca aguda (ICA)

es un diagnostico frecuente en un servicio de urgencias
hospitalario (SUH)?, en el que se presentan frecuentemente
factores predisponentes para el delirio como comorbilidad
y parametros bioquimicos®. Sin embargo, son menos conocidos
los parametros externos al paciente que pudieran condicionar la
aparicion de un delirio. Por ello se planted, como objetivo primario
de este estudio, analizar el impacto de la duracién de la estancia en
el SUH en la aparicion de delirio en pacientes con ICA ingresados
en una planta de hospitalizacion.

Se analiz6 de manera retrospectiva a 750 pacientes ingresados
por ICA en la planta de hospitalizacion de un hospital terciario. De
estos, se excluy6 a 54 pacientes que presentaron delirio en el SUH.
Cuando llegaron a la planta de hospitalizaciéon, a todos los
pacientes se les realizd una entrevista inicial para el diagnostico
de delirio mediante el CAM (Confusion Assessment Method)
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