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Tratamiento quirurgico de las complicaciones de la aorta
ascendente en el sindrome de Marfan. Resultados inmediatos

y a largo plazo
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Se analizaron los resultados en 54 pacientes con una
media de edad de 39 (18-66) afos; el 25% eran mujeres;
21 pacientes presentaban diseccién (aguda en 15 y cré-
nica en 6 pacientes) y 33, aneurisma. La operacién fue
de méaxima urgencia en 3 pacientes, urgente en 15y pro-
gramada en 36. Utilizamos tubo valvulado en 39 pacien-
tes, reimplante valvular en 9, técnica de Cabrol en 3 y ho-
moinjerto en 3. El diametro promedio aértico fue de 66,6
mm. La mortalidad hospitalaria total fue del 3,7% (maxi-
ma urgencia, 33,3%; programada, 2,8%; p < 0,001). Du-
rante el seguimiento (media, 4 afos [2 meses-14 afios])
fallecieron 7 pacientes, 4 por diseccion adrtica tipo B. A
los 2, alos 5y alos 10 afos, la supervivencia actuarial
fue del 94, el 83 y el 75% vy la libertad de reoperacion, del
88, el 67 y el 43%, respectivamente. El reemplazo electi-
vo de la aorta ascendente tiene bajo riesgo y buena su-
pervivencia.

Palabras clave: Sindrome de Marfan. Cirugia adrtica.
Resultados.

Surgical Treatment of Ascending Aortic
Complications in Marfan Syndrome: Early and
Long-Term Outcomes

Findings in 54 patients (mean age 39 years, range 18-
66 years, 25% female) were analyzed. Of these patients,
21 had dissection of the ascending aorta (15 acute and
six chronic) and 33 had aneurysm of the ascending aorta.
Surgery was classified as emergency surgery in three
cases, as urgent in 15, and as scheduled surgery in 36.
The Bentall-De Bono procedure was performed in 39
patients, aortic valve reimplantation was carried out in
nine, Cabrol’s operation was performed in three, and a
homograft was used in three. The mean diameter of the
ascending aorta was 66.6 mm. Overall, in-hospital
mortality was 3.7% (33.3% for emergency surgery vs.
2.8% for scheduled surgery; P<.001). During the mean
follow-up period of 4 years (range, 2 months-14 years),
seven patients died, including four who died due to type-B
aortic dissection. The actuarial survival rate at 2, 5 and 10
years was 94%, 83% and 75%, respectively, with 88%,
67% and 43% of patients, respectively, not requiring
reoperation. Elective aortic root replacement was
associated with a low risk and a good survival rate.
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INTRODUCCION

La dilatacion de la raiz adrtica del sindrome de Mar-
fan (SM) puede provocar diseccion aguda, rotura adrti-
ca y/o insuficiencia adrtica! y es causa habitual de
muerte prematura?. El reemplazo profildctico logrd
una sustancial mejoria en la expectativa de vida**. Los
estudios publicados proceden fundamentalmente de
Estados Unidos y Europa; no hay series comunicadas
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en Latinoamérica. En este trabajo presentamos los re-
sultados a corto plazo (seguimiento intrahospitalario)
y la evolucién a largo plazo (complicaciones) de la in-
tervencidn quirdrgica en un centro de derivacién ter-
ciaria en Argentina.

METODOS

Entre julio de 1992 y diciembre de 2006 operamos a
54 pacientes con SM segln criterios posteriormente
confirmados en Ghent®. La cirugia se realiz6 de acuer-
do con los procedimientos habituales®. Se consider6 de
mdaxima urgencia dentro de las 24 h del diagndstico
con el paciente descompensado, de urgencia durante el
ingreso, pero después de las 24 h y programada con el
paciente asintomadtico y estable. Se analizaron retros-
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TABLA 1. Datos demograficos, clinicos y ecocardiograficos de 54 pacientes con sindrome de Marfan sometidos

a cirugia de reemplazo de la aorta ascendente

Diseccidn aguda (n = 15)

Diseccidn cronica (n = 6) Aneurisma sin diseccion (n = 33)

Edad (afios), media (intervalo)

Mujeres, % 26,6
Frecuencia cardiaca (lat/min), media 62
Presion arterial (mmHg), media 124/75
Insuficiencia adrtica grave, n (%) 6 (40)

Didmetro adrtico (mm), media (intervalo)

FEVI < 40%, n (%) 1(7)

37,26 (22-57)

55,72 (43-63,6)

42,8 (22-59) 37,12 (18-66)
20 28
64 62
128/65 125/95
1(17) 2 (6)
78 (67- 81) 66,19 (40-104)
0 2 (6)

FEVI: fraccion de eyeccion del ventriculo izquierdo.

pectivamente las caracteristicas demogréficas, la mor-
talidad hospitalaria (durante el ingreso) y tardia y la ne-
cesidad de reoperacidn o tratamiento intervencionista
en el seguimiento. Los eventos considerados fueron:
muerte, reoperacion, endocarditis infecciosa, trombo-
embolia o sangrado mayor. El diagndstico se realizd
mediante ecocardiograma Doppler transesofdgico
(ETE), tomografia computarizada (TC) o resonancia
magnética. Durante la cirugia se utiliz6 ETE, y el se-
guimiento se efectué con ETE y TC. Todos recibieron
bloqueadores beta.

Analisis estadistico

Las variables continuas se informan como media +
desviacion estandar o el intervalo, y las categdricas, en
porcentajes. El andlisis univariable se realizé mediante
ANOVA para variables continuas con distribucién nor-
mal y con la prueba de la > para las variables cualita-
tivas. Se utiliz6 el método de Kaplan-Meier para cal-
cular la supervivencia de los pacientes intervenidos. Se
muestran los porcentajes de supervivencia con interva-
los de confianza (IC) del 95% en diferentes periodos.

RESULTADOS

La edad promedio fue de 39 (18-66) afios; el 25%
eran mujeres; 15 pacientes tuvieron diseccién adrtica
aguda; 6, diseccion adrtica crénica, y 33, aneurisma de
la aorta ascendente. El didmetro adrtico promedio fue
66,6 = 3 mm. En la tabla 1 se comparan datos demo-
gréficos, clinicos y ecocardiograficos.

La cirugia fue de mdxima urgencia en 3 (5,6%) pa-
cientes, urgente en 15 (27,8%) y programada en 36
(66,7%); 4 pacientes tenian cirugia adrtica previa. Se
efectué reemplazo de la raiz adrtica con tubo valvula-
do (Bentall De Bono) en 39 pacientes, con modifica-
cién de Cabrol en 3, reimplante valvular (T. David) en
9 y homoinjerto en 3. Se realizé reemplazo o plastia
de la valvula mitral en 6 pacientes.

La mortalidad quiridrgica fue del 3,7% (2 pacientes)
y fue significativamente mayor en las cirugias de ma-
xima urgencia en comparacion con las electivas (el

33,3 frente al 2,8%; p < 0,001). En el seguimiento
(media, 4 afos [2 meses-14 afios]) se perdieron 3
(5,5%) pacientes y otros 7 fallecieron, 4 de ellos por
rediseccion tipo B reintervenida que desemboc6 en un
cuadro clinico séptico (3 por cirugia y 1 por cateteris-
mo), 2 por insuficiencia cardiaca y 1 de causa desco-
nocida. Se oper6 por segunda vez a 13 pacientes, 9 de
ellos por rediseccion distal, 1 debié someterse a un
trasplante cardiaco y 3 a homoinjerto por endocarditis
infecciosa; 2 pacientes sufrieron una tercera interven-
cién. La supervivencia a los 2, los 5 y los 10 afios fue
del 94% (IC del 95%, 88%-100%), el 83% (IC del
95%, 70%-97%) y el 75% (IC del 95%, 55%-95%),
respectivamente (fig. 1). Por otro lado, la libertad de
reoperacion a los 2, los 5 y los 10 afios fue del 88%
(IC del 95%, 78%-98%), el 67% (IC del 95%, 50%-
85%) y el 43% (IC del 95%, 17%-70%), respectiva-
mente (fig. 2).

DISCUSION

Antes del advenimiento de la cirugia profil4ctica de
la raiz adrtica, la mayoria de estos pacientes morian
prematuramente; con el tratamiento actual®, la expec-
tativa de vida es de 70 afios®*. La asociacién entre au-
mento del didmetro y riesgo de diseccién y rotura es
precisa: el riesgo de rotura de un aneurisma de 6 cm es
4 veces mayor’. El didmetro adrtico aconsejado para
efectuar la cirugia profildctica es de 5 cm’®. Un au-
mento acelerado (> 1 cm/afio), la historia familiar de
muerte prematura o de regurgitacion adrtica moderada
a grave adelantan la indicacién quirdrgica'. Algunos
proponen realizarla con didmetros > 3 ¢cm® por la im-
previsibilidad de la rotura adrtica. La eficacia, la segu-
ridad y la reproducibilidad del reemplazo de la aorta
ascendente con tubo valvulado fueron comunicadas
inicialmente por un solo centro® y después se publica-
ron 675 pacientes con SM operados en 10 centros qui-
rargicos'’. El 30% presentaba diseccién adrtica. La
mortalidad a los 30 dias fue del 1,5% en cirugias elec-
tivas, del 2,6% en urgentes y del 11,7% en maxima ur-
gencia. En 6,7 afos de seguimiento hubo 114 muertes
tardias, la mayoria por diseccién o rotura de la aorta
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residual y arritmias, principalmente dentro de los 60
dias tras la cirugia; luego, la mortalidad fue baja y
constante y a los 5, los 10 y los 20 afios, el 93,5, el 91
y el 59% estaban vivos. Posteriormente se publicaron
experiencias confirmatorias!!. En forma similar a esta
casuistica, el 38% de nuestros pacientes presentaron
diseccién adrtica. La mortalidad total fue algo mayor
(3,7%) (electivas, 2,8%; maxima urgencia, 33%) y
constatamos con una supervivencia a los 2, los 5 y los
10 afios del 94, el 83 y el 75% y una libertad de reope-
racion del 88, el 67 y el 43%.
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Yacoub et al'? describieron la «remodelacién» que
conserva la vdlvula adrtica y David et al'3, el «reim-
plante» en un tubo de dacrén. La aplicacion de estas
técnicas se restringi6 a casos en que las valvas adrticas
eran estructuralmente normales. David et al'* analiza-
ron retrospectivamente 220 cirugias de preservacién
(167 de reimplante y 53 de remodelacién), el 40% en
SM, con seguimiento de 5,3 afios. Tuvieron 3 muertes
operatorias y 13 tardias con una supervivencia del 88%
a los 10 afios y una libertad de insuficiencia adrtica sig-
nificativa del 85% (el 94% con reimplante y el 75%



con remodelacién). En 9 pacientes utilizamos el reim-
plante sin mortalidad quirtrgica y sin insuficiencia adr-
tica significativa a mediano plazo. Debe destacarse que
no existen seguimientos a largo plazo y no esta estable-
cida la necesidad de reintervencion con esta técnica'>®.

Recientemente se analizé6 a 78 pacientes con SM
operados!’, con una media de seguimiento de 5,4 afios:
4 pacientes fallecieron y se observé un total de 46
«eventos adrticos» (cirugia electiva o diseccion) en 45
pacientes, que afectaron a la aorta distal en 14 (31%).
Coincidentemente con esta y otras series*'2, el 25% de
nuestros pacientes requirieron reintervenciones en la
aorta distal. Por ello pensamos que en todo paciente
con SM operado se debe comprobar el estado de la
aorta en su totalidad periddica e indefinidamente.

Concluimos que en el SM el reemplazo electivo de
la aorta ascendente con tubo valvulado es un procedi-
miento de bajo riesgo, efectivo y durable.
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