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El consejo preconceptivo es clave y debe empezar en la
adolescencia. Si llega el embarazo, precisard un seguimiento
estrecho, multidisciplinario y especializado con el objetivo de
detectar y tratar las posibles complicaciones.
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Triflusal en pacientes con hipersensibilidad L]
al acido acetilsalicilico tratados con stent k=
coronario

Triflusal in Patients With Aspirin Hypersensitivity Treated
With Coronary Stent Implantation

Sr. Editor:

Cada vez son mas los pacientes con cardiopatia isquémica que
precisan tratamiento con doble antiagregaciéon plaquetaria
(DAPT)!. En los pacientes sometidos a intervencién coronaria
percutanea (ICP) e implante de stent, se ha demostrado que el uso
de DAPT reduce el riesgo de trombosis del stent y de eventos
cardiacos adversos. Los pacientes con hipersensibilidad al acido
acetilsalicilico (AAS) ven limitadas en gran medida sus opciones de
tratamiento. Se muestran los resultados a largo plazo de una serie
de pacientes con historia de hipersensibilidad al AAS tratados con
stent coronario en los que se empleé triflusal como alternativa
terapéutica.

Entre los afios 2000 y 2013, tenian antecedentes de reaccion de
hipersensibilidad al AAS un total de 68 pacientes con cardiopatia
isquémica; a un 20% de ellos se les habia realizado prueba de
provocacion con AAS. Del total, se trat6 a 20 pacientes mediante
ICP con implante de stent. La clinica de presentacion fue de
sindrome coronario agudo (SCA) en 17 pacientes (85%), 5 de ellos
con elevacion del ST. En 1 paciente la funcién sist6lica del
ventriculo izquierdo al alta estaba gravemente deprimida (28%) y
en el resto estaba conservada. Un resumen de las caracteristicas
clinicas se muestra en la tabla.

Se empled stent farmacoactivo en la mitad de los casos. Los
pacientes recibieron doble antiagregacion con triflusal 300 mg/
12 hy una tienopiridina (clopidogrel, salvo en 3 pacientes con SCA
con elevacion del ST, tratados con prasugrel). Ningln paciente
present6 una reaccion de hipersensibilidad tras la administracion
de triflusal. El tiempo de doble antiagregacion fue de 1 afio en la
mayoria de los casos (18 pacientes [90%]), de 2 meses en
1 paciente con angina inestable tratado con stent convencional y
6 meses en 1 paciente en tratamiento concomitante con
anticoagulacion oral. Tras completar el periodo de DAPT, el 75%
de los pacientes continuaron el tratamiento con triflusal
indefinidamente.

En el primer afio tras la ICP, no hubo ningiin caso de trombosis
del stent ni otros eventos adversos. La mortalidad total tras una
mediana de seguimiento de 7,1 afios fue del 35% (7 pacientes). Solo
1 paciente falleci6 por causa cardiovascular, debido a muerte
stbita a los 6 afios de la ICP (tabla).

Tabla

Caracteristicas clinicas y eventos cardiacos adversos en pacientes con historia
de hipersensibilidad al acido acetilsalicilico tratados con stent coronario y
doble antiagregacion con triflusal y tienopiridina

Pacientes, n 20
Mujeres 11 (55)
Edad (arios) 68 + 12
Tabaquismo 7 (35)
Diabetes mellitus 5(25)
Hipertension arterial 14 (70)
Dislipemia 5(20)
Insuficiencia renal 2(1)
FEVI < 30% 1(5)
Enfermedad vascular periférica 5(25)
SCA 17 (85)
SCACEST 5 (25)
SCASEST 12 (60)
Enfermedad multivaso 11 (55)
N.° de vasos afectados 2+07
Pacientes con revascularizacion completa 8 (40)
N.° de stents/paciente 2+14
Pacientes tratados con stent farmacoactivo 10 (50)
Longitud stent/lesion (mm) 22 + 6,6
Eventos adversos primer ario 0
Eventos adversos primer-séptimo ario
IAM 1(5)
Trombosis stent 0
Revascularizacion lesion diana 1(5)
ACV 1(5)
Mortalidad CV 1(5)
Mortalidad por todas las causas 7 (35)

ACV: accidente cerebrovascular; CV: cardiovascular; FEVI: fraccién de eyeccion del
ventriculo izquierdo; IAM: infarto agudo de miocardio; SCA: sindrome coronario
agudo; SCACEST: sindrome coronario agudo con elevacion del ST; SCASEST:
sindrome coronario agudo sin elevacion del ST.

Salvo otra indicacién, los valores expresan media + desviacién estandar o n (%).
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No hubo casos de hemorragia mayor en todo el seguimiento.
Transcurrido mas de 1 afio de la ICP, 3 pacientes habian sufrido
hemorragias, en todos los casos de caracter menor (1 paciente con
rectorragia y 2 con hematuria).

En pacientes con hipersensibilidad al AAS y cardiopatia
isquémica que precisan DAPT, la desensibilizacion al AAS es la
solucion preferida por la mayoria de los profesionales. Hasta ahora
se han descrito varios protocolos que incluyeron a pacientes con
SCA tratados con stent. Sin embargo, hay momentos en los que la
desensibilizacion al AAS no puede llevarse a cabo: por ausencia de
recursos en determinados momentos (es necesario realizarla en
una unidad de cuidados intensivos), debido a inestabilidad clinica
del paciente o a una reaccion de hipersensibilidad aguda en curso
(asmatica o angiedema) o anafilactica reciente.

El triflusal es un farmaco de la familia de los salicilatos que se
distingue del AAS por poseer un grupo trifluoro-metilo.
A diferencia del AAS, inhibe la fosfodiesterasa del monofosfato
de adenosina ciclico (AMPc) y del monofosfato de guanosina ciclico
(GMPc). El triflusal inhibe con el mismo nivel de eficacia que el AAS
la ciclooxigenasa 1 (COX-1) plaquetaria, pero es capaz de
mantener los niveles de expresion de la COX-2 endotelial®. Mas
estudiado como tratamiento de vasculopatia periférica de extre-
midades o cerebrovascular, los resultados cardiovasculares publi-
cados hasta la fecha son escasos. En un estudio multicéntrico de
mas de 2.000 pacientes, el triflusal se mostro no inferior al AAS en
cuanto a mortalidad, reinfarto o necesidad de nueva revasculari-
zacion en pacientes con infarto agudo de miocardio®. Ademas, pese
a tratarse de un salicilato, el triflusal se ha demostrado seguro para
los pacientes con hipersensibilidad al AAS y enfermedad respira-
toria exacerbada por este®. En un estudio publicado en los tltimos
afios, que incluy6 a 127 pacientes con antecedentes de intolerancia
o hipersensibilidad al AAS, se trat6 a 8 pacientes (6,3%) con
triflusal y una tienopiridina tras el implante de stent coronario. No
hubo ningiin caso de trombosis del stent durante el tiempo de
DAPT, y la mortalidad y el infarto tras 3 afos de seguimiento
fueron del 3,1%°.

En esta serie de pacientes con hipersensibilidad al AAS tratados
con stent coronario, el uso de triflusal se asocié a una baja tasa de
eventos adversos a largo plazo y a ningln caso de trombosis del
stent durante el primer afio o reaccion de hipersensibilidad al
triflusal.

La principal limitacion de este estudio es el reducido niimero de
pacientes incluidos. Ademas, se realiz6 prueba de provocacion que

confirmara la hipersensibilidad al AAS en un 20% de los casos,
deficiencia relacionada con el caracter retrospectivo.

La asociacion de hipersensibilidad al AAS y cardiopatia
isquémica con necesidad de DAPT no es frecuente en nuestra
practica diaria, pero puede suponer un problema para el adecuado
tratamiento. En caso de que no se pueda realizar la desensibili-
zacion al AAS, el uso de triflusal parece una alternativa segura y
eficaz.
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Sindrome de Marfan y sindrome de Loeys-Dietz
en la edad pediatrica: experiencia de un equipo
multidisciplinar

Updates

Marfan Syndrome and Loeys-Dietz Syndrome in Children:
A Multidisciplinary Team Experience

Sr. Editor:

La principal causa de morbimortalidad en los sindromes de
Marfan (SM)y de Loeys-Dietz (SLD) es la dilatacion progresiva de la
raiz aértica'?. El estudio de familiares es crucial tanto para el
diagnoéstico precoz como para el asesoramiento genético, por lo
que deben atenderles equipos multidisciplinares especificos.

Se presenta nuestra experiencia en el tratamiento y el
seguimiento de pacientes pediatricos con diagndstico de SM y
SLD. Se sigui6 en cardiologia pediatrica, desde 2005 hasta 2016, a
un total de 64 pacientes menores de edad: 52 (81%) con SM clasico,

2 (3%) con SM neonatal y 10 (16%) con SLD. El trabajo coordinado
con genetistas y cardidlogos de adultos, asi como oftalmdlogos,
traumato6logos y rehabilitadores, es esencial para una atencién
integral a estas familias.

Segtin los criterios de Ghent, 52 pacientes cumplian criterios de
SM clasico. Se estudi6 a la mitad de ellos (55,8%, 29/52) a raiz de
antecedentes familiares conocidos, incluso intrattero. A la otra mitad
(44,2%, 23/52), se la diagnostico por un fenotipo peculiar. De estos, 12
(18,8%) eran casos de novo con estudio genético de ambos
progenitores negativo; 10 (15,6%) eran casos indice a partir de los
cuales se diagnosticé a algin familiar. De un paciente se descono-
nocian los antecedentes familiares por ser adoptado. En resumen, el
75% tenia afeccién familiar, datos que concuerdan con la literatura®.

La mayoria de los pacientes tienen confirmacién genética FBN1
(80,8%) 0 esta en curso (n = 2). De 7 pacientes no se realiz6 estudio
genético porque cumplian criterios clinicos y familiares.

El 67% de los pacientes presentaban dilatacion de los senos de
Valsalva (SV) (tabla), datos que concuerdan con la literatura que
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