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Introduccion

La aorta, como medio de distribucién troncal de la sangre arterial,
nace en el anillo valvular aédrtico, recorre y atraviesa la cavidad
toracica en la que se reconocen claramente tres segmentos:

. la porciéon ascendente, hasta el nacimiento del tronco
braquiocefédlico y cuyas uUnicas ramas son las arterias
coronarias.

* la porcidn transversa o arco adrtico en cuya cupula nacen
los troncos supra-aorticos.

. la porciéon descendente, distal a la arteria subclavia
izquierda, en cuyo trayecto hacia el abdomen nacen las
arterias intercostales.

Atravesando el hiato diafragmatico, hasta su bifurcacién en arterias
iliacas, la aorta descendente toracica se transforma en aorta
abdominal dando origen a:

*  ramas viscerales impares (hacia la cara anterior: tronco
celiaco, arterias mesentéricas superior e inferior y la
arteria sacra media)

*  ramas viscerales laterales en pares (renales, suprarenales y
gonadales)

*  ramas posteriores en pares (frénicas y lumbares).

* En su transicién a nivel del hiato diafragmatico (altura
variable entre T10-L2) nace la arteria espinal de
Adamkiewicz, de gran importancia en la génesis de
isquemia espinal de las enfermedades de la aorta
descendente.

Histolégicamente, en la pared arterial se reconocen tres capas o

tunicas.

e Tunica intima: Constituye la superficie luminal, en contacto con
la sangre. Se compone de células endoteliales y la Idmina
eldstica interna subyacente. Es una interfase funcional entre la
vasculatura y las células sanguineas circulantes y el plasma.

. Tunica media: Se compone de células musculares lisas,
fibroblastos y matriz de colageno vy fibras elasticas. El coldgeno
proporciona resistencia a la traccién que permite a los vasos
soportar cargas de alta presidn. La elastina es capaz de estirarse
hasta 2,5 veces de su longitud original y confiere una propiedad
distensible que soporta la presién pulsatil en forma radial..

e Tunica adventicia: Estd compuesta principalmente de fibras de
colageno, nervios perivasculares y vasa vasorum (una rica red
vascular que nutre la pared de la aorta).

Durante el ciclo cardiaco, la aorta es sometida en forma permanente
a un régimen de alta presion pulsatil, con importantes fluctuaciones
en la tension de la pared, la que puede alcanzar en condiciones
normales hasta 1,7x105 dinas x cm en cada latido. Este ciclo se
repite mas de 100.000 veces en 24 hrs. La estructura parietal de la
aorta tiene caracteristicas especiales para cumplir con su funcién
bajo tales condiciones. Entre dichas caracteristicas destaca la
formacién de unidades laminares concéntricas en la tunica media,
integradas por fibras elasticas, colageno y células musculares lisas.
La cantidad y proporciéon de éstos elementos varia a lo largo del
trayecto adrtico (por ejemplo la aorta ascendente tiene el doble de
unidades laminares que la aorta abdominal, donde hay predominio
del componente muscular), y se modifica con la edad,
predominando con los afios el componente de coldgeno a expensas

de las fibras musculares. Estos hechos tienen relevancia en el
desarrollo y frecuencia topografica de algunas enfermedades como
por ejemplo los aneurismas. Es en la intima y principalmente en la
tunica media donde ocurren los principales cambios patolégicos que
afectan la pared adrtica .

Las enfermedades de la aorta tienen su origen en trastornos
congénitos o adquiridos.

Trastornos congénitos: cabe mencionar las alteraciones
del desarrollo embrionario como son los anillos vasculares, la
coartacion del istmo de la aorta y la aorta descendente hipoplasica

Por un defecto congénito de la sintesis del coldgeno o la elastina, se
producen caracteristicas patoldgicas de la estructura y resistencia de
la pared vascular, tal como ocurre en los sindromes de Marfan, de
Loeys-Dietz y de Ehlers-Danlos, en los que se reconoce la formacién
de aneurismas, diseccién y/o ruptura.

Trastornos adquiridos de la aorta pueden afectar las
propiedades mecdnicas de su pared derivando en dilatacion,
diseccién y/o ruptura. En otros casos se produce un engrosamiento
parietal progresivo con obstruccién al flujo, o la ulceracién vy
anidamiento de trombos con potencial embolico. Las enfermedades
adquiridas de naturaleza degenerativa, como la ateroesclerosis y la
enfermedad de Erdheim o degeneracién quistica de la tunica media,
son las mas frecuentes.

Hay enfermedades inflamatorias en que coexisten la
proliferacién de células inflamatorias y la degeneracién del tejido de
sostén, como la aortitis de Takayasu o aortitis inespecifica, que
generan obstruccidén y con menor frecuencia, aneurismas .

Hay enfermedades de origen infeccioso como la aortitis
luética o la aortitis séptica por Salmonellosis o aquella observada en
el curso de una endocarditis bacteriana, llevan a la destruccién de la
pared con la formaciéon de pseudo aneurismas.

La aorta puede resultar dafiada por trauma, resultado de
accidentes (lesiones directas p.ej.: por bala o indirectas, por
desaceleracion, por ej. choque en automovil) o iatrogenias durante
la instrumentacién médica (cateterismos o cirugia) con fines
diagndsticos o terapéuticos.

Finalmente, existen lesiones tumorales primarias de la
aorta (fibrosarcomas o mixosarcomas), que son una rareza.

Enfermedad Aneurismatica
Definicion

El didmetro de la aorta aumenta levemente con la edad, siendo
mayor en hombres que en mujeres. El didmetro disminuye
gradualmente desde el origen en el anillo valvular adrtico hasta su
bifurcacién en arterias iliacas, a la altura del ombligo. El didmetro
puede variar levemente segin la técnica de medicién
(ecografia/escaner, sistole/diastole, in vivo/autopsia). En el adulto
normal el didmetro a la aorta ascendente mide 33+5 mm en su
origen. La aorta descendente tordcica mide en promedio 2413 mm y
la aorta abdominal infra renal mide 18,7+3mm préxima a su
bifurcacién. En la mujer los didmetros son menores.

El aumento del didmetro arterial o la dilatacion localizada en 50% se
considera convencionalmente como aneurisma. La aorta puede
presentar dilataciéon aneurismatica en uno o mas de sus segmentos
(ascendente, arco, descendente toracica o abdominal) o en toda su
extension, siendo la localizacion mds frecuente, la porcion
abdominal infra renal (>80%).

Debe distinguirse entre el aneurisma verdadero y el pseudo o falso
aneurisma:
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*  Aneurisma verdadero: En la pared arterial se reconocen los
3 componentes basicos de la pared vascular (capa o tunica
intima, media y adventicia).

*  Pseudo aneurisma: El pseudo aneurisma se forma por la
interrupciéon de la continuidad de la pared estdndo
ausente una, dos o las tres capas. La dilataciéon es
contenida por parte de las capas (p.ej.: diseccién) o por la
formacién de un trombo como ocuure en el trauma o en la
disrupcion de una anastomosis protésica. Los pseudo
aneurismas agudos son inestables y mas propensos a la
ruptura.

Patogénesis, factores de riesgo, y etiologia.

En la patogenia del aneurisma adrtico participan factores
estructurales y factores mecénicos.

Factores Estructurales

e Diseio y construccion de Ila pared aortica.
Histolégicamente existe diferencia en el numero de
unidades laminares entre la aorta toracica y abdominal,
factor que relacionado con la mayor frecuencia de
aneurismas de tipo degenerativo en la aorta infra renal
donde la resistencia mecdnica es menor.

*  Calidad de las proteinas estructurales. Errores genéticos
que afectan la sintesis de las proteinas de soporte
(colageno y/o elastina) favorecen el desarrollo de
aneurismas y diseccién como es el caso de los sindromes
de Ehlers-Danlos y Marfan respectivamente. Por otra
parte, la degradaciéon enzimatica de las proteinas
estructurales (colagenolisis o elastolisis) por efecto de la
activacion de metalo proteinasas MMP-2 y MMP-9 en la
pared arterial, ha sido extensamente demostrada tanto
experimentalmente como en especimenes de aorta
aneurismatica.

Factores mecanicos: La tensidon (fuerza de “estiramiento”) en la
pared adrtica aumenta proporcionalmente con el incremento del
didmetro y de la presidn arterial (ley de Laplace), factores que
inciden en el desarrollo de aneurismas y en el riesgo de ruptura.

Entre los factores de riesgo para el desarrollo de aneurismas se
reconocen (Tabla30-1):

* Edad: A lo largo de la vida ocurre el reemplazo de fibras
musculares por colageno y la fragmentacion de la elastina
con modificacion de la distensibilidad de la pared aértica,
lo que coincide con el aumento progresivo de la
frecuencia de AAA con la edad.

*  Genero: La mayor frecuencia de aneurismas en hombres
que en mujeres (8:1) es motivo de estudio, condicion
probablemente ligada al efecto protector de los
estrégenos en el desarrollo de patologia cardiovascular.

*  Factores genéticos: La existencia de factores genéticos
esta sustentada por la clara tendencia familiar de ésta
patologia. La posibilidad de presentar un aneurisma
adrtico alcanza al 19% en familiares directos de pacientes
portadores de aneurisma abdominal.

¢ Consumo de Tabaco: Desde el punto de Vvista
epidemiolégico el desarrollo de aneurismas estd
definitivamente ligado al numero de cigarrillos fumados y
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a la duracién del habito de fumar (la frecuencia de
aneurismas es 8 veces superior en fumadores que en no
fumadores). Experimentalmente el tabaco es un factor
directamente responsable del desarrollo de aneurismas.

* Hipertensién arterial: Si bien no tiene la misma fuerza
que los factores anteriores, la hipertensién tiene
claramente relacion con el desarrollo y ruptura de
aneurismas.

¢ Dislipidemia: Aunque la ateroesclerosis no parece jugar
un rol etiolégico directo en la formaciéon de aneurismas,
tiene una fuerte correlacidn estadistica. Niveles elevados
de LDL o bajos de HDL se asocian a mayor frecuencia de

aneurismas.
OR IC
. Tabaquismo > 10 afios 5,79 5,48-6,12
. Genero Masculino 5,71 5,57-5,85
. Edad > 55 Afnos 2,76 2,55-3,00
. Historia Familiar de AAA 3,80 3,66-3,95
. EBOC 2,92 1,72-4,97
. Ateroesclerosis oclusiva periférica 1,59 1,54-1,65
. Dislipidemia 1,34 1,31-1,37
. Hipertensidn Arterial crénica 1,25 1,21-1,28

Tabla 30-1: Factores predisponentes para el desarrollo de
aneurismas (OR= Odds ratio, IC= indice de confianza)

La etiologia del aneurisma adrtico varia dependiendo de la ubicacién
de la lesion:

*  Aneurismas de la aorta tordcica (AAT):
La aorta toracica puede presentar dilatacion de uno o varios de
sus segmentos: porcion ascendente (60%), o descendente
(40%). El arco adrtico puede estar comprometido en + 10% de
los casos y en aproximadamente un 10% de los AAT que
afectan la aorta descendente, el aneurisma se extiende hacia
la porcién abdominal.
El aneurisma de la AAT ascendente se asocia con frecuencia a
la necrosis o degeneracién quistica de la capa media
(degeneracién y fragmentacion de las fibras elasticas, con
acumulacién de colageno y material mucoide ). La necrosis
quistica de la media puede ocurrir por envejecimiento, en la
hipertensidn arterial crénica y en algunos trastornos
hereditarios del tejido conectivo, como el sindrome de Marfan,
sindrome de Loeys-Dietz y sindrome de Ehlers-Danlos tipo IV.
La necrosis quistica de la media estd presente en AAT
familiares y a aquellos asociados a valvula adrtica bicuspide.
Otras causas menos frecuentes de AAT ascendente son la sifilis
y los aneurismas degenerativos asociados a ateroesclerosis.
En la aorta descendente son mas frecuentes los AAT
degenerativos. Al igual que en la aorta ascendente, el AAT
descendente ocasionalmente se presenta en el contexto de
enfermedades del tejido conectivo o de una enfermedad
inflamatoria como la aortitis de Takayasu .

La diseccién de la aorta descendente en su evolucén crénica
puede desarrollar una dilatacién, comprometiendo incluso la
aorta infrarenal, constituyendo un aneurisma téraco-
abdominal (AATAb). La patologia degenerativa de la aorta
asociada a ateroesclerosis, tambien pueden generar AATAD.
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*  Aneurismas de la aorta abdominal (AAA): La localizacién mas
frecuente de los aneurismas adrticos es la porciéon abdominal,
y el 95% de ellos se presenta bajo el nacimiento de las arterias
renales (infra renal). Desde el punto de vista epidemioldgico, la
patologia mas frecuente asociada al desarrollo de AAA
degenerativos, es la ateroesclerosis. Sin embargo, en su
etiopatogenia los factores involucrados son diferentes a los
observados en la aterosclerosis oclusiva, destacando la
activacion de protesas y fragmentacion fibroelastica.

. La enfermedad de Erdheim, el sindrome de Marfan, son
patologias que aunque infrecuentes, pueden causar AAA.

* Infecciones bacterianas que afectan la pared arterial
(salmonella sp., staphylococcus, streptococcus) generando
aneurismas micoticos. Otros gérmenes como la tuberculosis, la
sifilis y algunos hongos también pueder causar aneurismas.

. Enfermedades inflamatorias (arteritis de Takayasu, arteritis de
células gigantes, enfermedad de Behcet, enfermedad de
Kawasaki) también debilitan la capa media y son causas
infrecuentes de aneurismas adrticos.

Epidemiologia

En EEUU el aneurisma adrtico es la 132 causa de muerte
(aproximadamente 15.000 muertes/afio por rotura), 52 en hombres
mayores de 60 aios.

La prevalencia de AAA alcanza a 117/100.000 habitantes, y
16/100.000 habitantes en los AAT.

En Chile, la frecuencia de AAA alcanza el 7,6% en hombres y 1% en
mujeres mayores de 60 afios con historia de tabaquismo y/o
hipertension y/o dislipidemia.

Clasificacion

Los aneurismas adrticos se pueden clasificar de acuerdo con su
localizacién, tamafio, forma u origen.

Segun localizacion:

*  Aorta tordcica (10-15%).

*  Aorta téraco-abdominal (5-10%).

*  Aorta abdominal (80%).

o Infrarrenal: ubicacion mas frecuente (95%).
o  Visceral.
Segun su forma:

*  Fusiforme: El tipo mas comun. Se caracteriza por una
dilataciéon simétrica de toda la circunferencia de un
segmento de la aorta.

* Sacular: Es una evaginacion localizada, que involucra
solamente una porcion de la circunferencia de un
segmento de la aorta.

Segun origen:

. Degenerativo.

. Inflamatorio.

¢  Congénito.

*  Mecanico (generalmente pseudoaneurisma)

. Infeccioso .

Manifestaciones clinicas
Aneurisma tordcico:

El diagndstico clinico sélo es posible en los casos sintomdticos, cuya
principal manifestacion es el dolor tordcico persistente, generado
por la compresién de estructuras mediastinicas vecinas o de la
columna (Figura 30-1). A veces el AAT se manifiesta por disfagia,
disfonia. La expansién aguda o la ruptura se pueden presentar como
sindrome aodrtico agudo ( ver mas abajo). En casos asintomaticos, la
sospecha es posible en una radiografia simple de térax por la imagen
de crecimiento adrtico o ensanchamiento del mediastino. El
diagndstico se confirma mediante escdner para establecer el
didmetro, extensidn, relaciones anatdmicas y posible etiologia.

A s o

Figura 30-1: Corte de tomografia computada de térax en
paciente portador de AAT, que consulté por dolor dorsal.
Obsérvese la erosion de cuerpo vertebral (flecha)

La fisura o ruptura del AAT se manifiesta como sindrome aértico
agudo, con dolor referido a la regidén inter escapular,
ocasionalmente hemoptisis o hematemesis si compromete el
pulmén o el eséfago; al examen hay signos de derrame pleural y es
frecuente el compromiso hemodinamico.

Aneurisma téraco-abdominal:

El AATAb evoluciona asintomdtico en la gran mayoria de los
pacientes y suele ser un hallazgo de examen fisico (palpacién de una
masa pulsatil en el epigastrio hacia la parrilla costal) o en algin
estudio de imdgenes de térax y/o abdomen. Los sintomas pueden
ser secundarios a una rdpida expansidon, con compresién de
estructuras vecinas (dolor toracico y/o abdominal), por ruptura, y
rara vez, a eventos trombo-embdlicos distales.

Aneurisma abdominal:

El AAA suele ser hallazgo de examen fisico o diagndstico incidental
en un estudio de imagenes en pacientes asintomaticos. La aorta
abdominal se palpa como masa con latido expansivo, algo a la
izquierda de la linea media, sobre el ombligo, hacia el epigastrio. El
examen fisico puede omitir AAA pequefios o de mayor tamafio
dependiendo del habito corporal del paciente.

Si bien el AAA se desarrolla a un ritmo de 2-5 mm/afio dependiendo
del didmetro al momento del diagndstico, la expansion puede ser
rapida y producir sintomas premonitores de ruptura tales como
dolor sordo referido a la regiéon lumbar, por lo que el AAA
sintomatico suele confundirse con lumbago crénico o cuadros de
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origen renal o pancredtico. Los factores predisponentes para la
ruptura se detallan en la tabla 30-2.

HR IC
. Genero Femenino 4,5 1,98-10.2
. Diametro (por cada cm > 3.0) 2,94 2,49-3,48
. Tabaquismo Activo 2,11 0,95-4,67
. Hipertension Arterial (PAM) 1.04 1,02-1,07

. Ritmo de Crecimiento > 0,5 cm/afio
. Morfologia del AAA (Sacular)

. Patologia del Tejido Conectivo

. Historia familiar de ruptura de AAA

Tabla 30-2. Factores Predisponentes para la ruptura de AAA.
(HR=Hazard Ratio IC= Indice de confianza)

La complicacion mas frecuente del AAA es la ruptura, la que ocurre
generalmente hacia el retro-peritoneo, desarrollando un hematoma
que se extiende por el psoas izquierdo y puede comprometer la
celda renal desplazando el rifién ( Figura 30-2).

Fig 30-2:

TC de paciente portador de AAA roto hacia el musculo psoas
izquierdo. La flecha muestra hematoma y la extravasacién de
medio de contraste.

El AAA roto debe ser sospechado en todo paciente mayor de 60
afios, especialmente hombre, que presenta un cuadro de abdomen
agudo con compromiso hemodindmico. La palpacidn de una masa
pulsdtil sélo se reporta en la mitad de los casos. Tratdndose de una
emergencia en la que el factor tiempo decide la sobrevida del
paciente, el diagndstico es fundamentalmente clinico.

La ruptura puede ocurrir a la vena cava inferior o a la vena iliaca
derecha (3%) con desarrollo de una fistula arterio-venosa de alto
flujo, que lleva al paciente a una insuficiencia cardiaca en horas. El
diagnostico se sospecha en el paciente con insuficiencia cardiaca
congestiva, oliguria, masa palpable abdominal y soplo sisto-
diastdlico en la fosa iliaca derecha.

En 1%, la ruptura ocurre al tubo digestivo, especialmente al
duodeno, desencadenando una fistula aorto-entérica primaria, de
elevada letalidad. El diagndstico se basa en la triada: hemorragia
digestiva alta, compromiso hemodindmico y masa pulsatil
epigdstrica o antecedente clinico de AAA.

En <2% de los casos el AAA se trombosa completamente con
obstrucciéon e isquemia aguda de las extremidades inferiores.
Ocasionalmente el AAA debuta con embolizacion distal de
fragmentos de su trombo mural o cristales de colesterol, con
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manifestaciones isquémicas que dependen del vaso ocluido, siendo
caracteristico, el sindrome del ortejo azul en casos de
ateroembolismo.

Estudio diagnéstico

Radiografia simple: El diagndstico de AAT se puede sospechar en la
radiografia de térax por la imagen de crecimiento del botén aértico
o por ensanchamiento del mediastino.

En el abdomen, la sospecha del AAA es posible en proyeccion lateral,
por la existencia de calcificaciones parietales visible en 60% de los
casos. Sin embargo, el método mds utilizado por su alto
rendimiento, disponibilidad y bajo costo es la ecografia abdominal.

Ecografia: Mediante ultrasonido (US), la ecografia mide con
exactitud el didmetro adrtico maximo (antero-posterior y
transverso), muestra la extensidn cefalica del AAA en relacion a las
arterias renales, permite visualizar la bifurcacion adrtica y los vasos
iliacos comunes. Es el examen mas costo-efectivo en la pesquisa o
sospecha inicial del AAA, limitado sélo por la constitucién del
paciente, la presencia de gas, y por la destreza del operador (Fig 30-
3).

CINELOOP (R) RE

Fig 30-3: US de paciente portador de AAA de 7,91 cm de diametro,
con trombo mural adosado a la pared, con lumen residual de 4,73
cm

Tomografia Computada (TC): Estudio diagndstico de alta precision,
mas rapido y menos dependiente del operador que la ecografia (Figs
30-1 y 30-2). Tiene mayor costo pero tiene alta sensibilidad y
especificidad ( >90%), especialmente si se obtiene mediante equipos
con 264 detectores. Es indispensable para la planificacidn
terapéutica de aneurismas toracicos y/o abdominales. En modalidad
angiografica con uso de un medio de contraste yodado administrado
por via venosa, la TC genera imagenes de la aorta y sus ramas en
diferentes planos, permitiendo reconstrucciones tridimensionales.
Informa sobre la patologia adrtica y las relaciones anatédmicas de los
drganos tordcicos y abdominales. La captacién de imagenes gatillada
con el ECG, incluso permite el estudio de las arterias coronarias. Su
inconveniente es la exposicidon a la radiaciéon y la posibilidad de
alergia al contraste yodado en algunos pacientes, o de
descompensacidn de dafio renal pre existente.

Resonancia Nuclear Magnética (RNM): De menor utilidad que la TC,
es lento y ruidoso, puede inducir claustrofobia, por lo que es menos
tolerado por los pacientes.
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Angiografia: Se obtiene por la inyeccidn directa, generalmente por
via intra arterial, de liquido de contraste yodado. Estrictamente, es
un “luminograma”, por lo que omite la informacién sobre la pared
arterial, lo que limita su utilidad para establecer la extensién y el
didmetro exacto del aneurisma. No ofrece ventajas sobre la TC
contemporanea, modalidad angiografica.

Historia natural

La evolucién en el tiempo de un aneurisma no tratado, conducira
eventualmente a su ruptura. Esta posibilidad depende del tamafio,
extension, localizacion y etiologia del aneurisma, ademas de
condiciones médicas concomitantes (Tabla 30-2). Todo aneurisma
tiende a crecer, aumentando el riesgo de ruptura con la edad. La
tasa de expansidn media de los aneurismas de la aorta tordcica y
abdominal es 0,1 y 0,4 cm/afio, respectivamente. En el largo plazo,
la principal causa de muerte de los pacientes portadores de
aneurisma es la cardiopatia coronaria, siguiendo en frecuencia, la
ruptura.

De acuerdo a estudios histéricos de pacientes no tratados, la
sobrevida espontdnea en pacientes con aneurismas toracicos es
57,1% al afio y 19,2% a 5 afios y si son secundarios a diseccion es
21,6% al afio y 7,0% a 5 afios. Los aneurismas téraco-abdominales
presentan similar sobrevida espontanea: 63% al afio y 19% a los 5
afios a partir del diagndstico. Seguln estudios clinicos anteriores al
desarrollo de la tecnologia de imagenes contemporanea, la
sobrevida de pacientes portadores de AAA> 6,0 cm. no tratados era
inferior a 20%, falleciendo la mayoria por ruptura. Estudios
posteriores con 20 afios de seguimiento revelaron una mortalidad
por ruptura de 27% y por cardiopatia coronaria del 55%.

Tratamiento

éPor qué se deben tratar los aneurismas?.
*  Por el riesgo de ruptura, hemorragia y muerte (AAA roto:
mortalidad >90%)
*  Por el riesgo de trombosis y embolia distal e isquemia
(aneurismas periféricos)

La decisidn de tratar un aneurisma depende de:

. Edad fisioldgica del paciente y su expectativa de vida.

. Localizacion, tamafio y extensidn del aneurisma

. Compromiso de vasos accesorios segun localizacion
(troncos supra-adrticos en el térax, arterias viscerales en el
abdomen)

. Patologias y condiciones médicas asociadas (cardiopatia
coronaria, EBOC, insuficiencia renal)

. Lugar de residencia y accesibilidad a un hospital en caso de
urgencia.

. Experiencia del hospital y del equipo tratante.

Todo paciente portador de aneurisma debe modificar sus factores
de riesgo (suspender el consumo de tabaco, normalizar sus niveles
de colesterol, etc.) y mantener controlada la presion arterial en
forma efectiva. Los B-bloqueadores contribuyen a reducir el
crecimiento del aneurisma. La indicacidon de farmacos que inhiben
las MMP puede impedir el mayor desarrollo del aneurisma. El
medicamento inhibidor de las MMP mas evaluado en estudios
controlados es la Doxiciclina.

Si un paciente es mantenido en observacidn en razén del tamaiio
pequeiio de su aneurisma, o del alto riesgo vs. el beneficio de una
eventual intervencion, el aneurisma debe ser monitorizado con
imagenes en forma periddica cada 6 o 12 meses, segun didmetro y
localizacion (AAA= US), para evaluar si hay crecimiento.

Si se opta por tratar, se debe efectuar una prolija evaluacién del
riesgo operatorio caso a caso. En la tabla 30-3 se sefalan los
principales riesgos de mortalidad postoperatoria asociados a la
reparacién de aneurismas.

La principal causa de morbilidad y mortalidad, precoz y alejada, de la
cirugia de la aorta, es la cardiopatia coronaria. Por ejemplo, el 36%
de los portadores de AAA tiene ateroesclerosis coronaria severa, por
lo tanto es necesaria una evaluacién clinica y de laboratorio previa a
cualquier procedimiento de reparacion electivo. Si un paciente es
portador de enfermedad coronaria severa, ésta debe ser
considerada para su eventual reparacion (endovascular o por
cirugia) antes o simultdneamente con la reparacién de la aorta,
segun sea la localizacion y tamaio del aneurisma y otros factores
especificos en cada paciente.

OR IC
. Edad > 74 afios 2,6 2,0-3,3
. EBOC severa 3,8 1,2-11,6
. Creatinina >1,9 3,4 0,93-12,7
. Enfermedad Coronaria 2,5 1,9-3,37
. Hipertension Arterial 1,46 1,3-2,08
. Diabetes Mellitus 1,63 1,31-2,03

Tabla 30-3. Factores determinantes de morbimortalidad post
operatoria de AAA

Técnicas para el Tratamiento de los Aneurismas de la Aorta

*  Cirugia convencional: Consiste en el reemplazo del segmento
de aorta dilatada, por un tubo protésico (Dacron®) que se
interpone en su lugar. Requiere acceso a traves de la pared
torécica y/o abdominal dependiendo de la lesidn a tratar, y se
acompafia de la morbilidad propia de una intervencién de
envergadura, especialmente en pacientes de edad y con
multiples comorbilidades.

*  Cirugia endovascular: Se practica bajo anestesia regional o
local, por via transfemoral percutdnea o por denudacion.
Navegando a través del lumen arterial, bajo control
radioscopico, se despliega la endoprotesis, tubo construido con
un stent metalico y tela de poliester, la que estd contenida en
un cateter introductor. La prétesis, auto expansible, se fija por
presidn radial y debe ser capaz de sellar herméticamente, de
modo de evitar “endoleak” o endofuga de sangre hacia el saco
del AAA en los puntos de fijacidn. Sus riesgos inmediatos son
menores al evitar abrir cavidades.

Aneurisma tordcico:

El AAT de la aorta ascendente se trata quirdrgicamente bajo
circulacidén extracorpérea mediante bypass cardiopulmonar. (es
posible que el futuro su manejo sea endovascular).

El didmetro aceptado como limite para la indicacion de cirugia es > a
5,5 cm. en las lesiones de tipo degenerativo y 4,0-5,0 cm en los
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aneurismas asociados a enfermedades del tejido conectivo o con
valvula adrtica bicuspide, ya que presentan mayor riesgo de
diseccion y/o ruptura. Si se demuestra crecimiento anual >0,5 cm,
estd indicado el tratamiento a didametros inferiores a los limites
sefialados.

El reemplazo protésico de la aorta ascendente puede requerir
reemplazo valvular adrtico y/o puentes aorto-coronarios si se
comprometen dichas estructuras. La mortalidad peri operatoria de
la reparacién del AAT ascendente depende de la etiologia, de la
indicacion (emergencia vs. electiva) y de la coexistencia de diseccidn,
siendo 1-8% en lesiones degenerativas, y hasta 21% en disecciones.
Existe un riesgo de dafio neurolégico de 2-5%.

En los AAT del arco adrtico se consideran los mismos didmetros que
para la aorta ascendente. La reparacion quirurgica requiere ademas
paro circulatorio hipotérmico. Hoy es posible el tratamiento electivo
por via endovascular en casos seleccionados de aneurismas del arco,
ya sea con endoprdtesis fenestradas y ramas accesorias, o por
procedimientos “hibridos” con revascularizacién extra-anatémica de
los troncos supra adrticos (Figura 30-4 A).

Fig 30-4: A. TC con reconstruccién tridimensional de la aorta
toracica. Control de 5 afos post tratamiento hibrido de AAT del
arco y aorta descendente. Se observa puente “extra-anatémico”
desde la carétida derecha a los vasos supra-adrticos izquierdos
(flecha). B. TC con reconstruccion tridimensional de la aorta
téraco-abdominal, post tratamiento endovascular, con ramas
para las arterias viscerales (flecha).

La reparacion quirdrgica del arco adrtico se acompafia de un riesgo
peri operatorio 3,5-27%, dependiendo de la coexistencia de
disecciéon y/o complicacién aguda, presentando riesgo de dafio
neurolégico mayor que el AAT ascendente.

En AAT de la aorta descendente (sacular o fusiforme), esta indicado
el tratamiento sobre los 5,5 cm de didmetro o si se ha demostrado
crecimiento reciente (> 0,5cm/afio) o si el AAT es sintomético (dolor,
evidencias clinicas de compresién de drganos vecinos, etc.).

Si el AAT se extiende hacia la porcion infra diafragmatica (AATAb), la
recomendacidn es tratarlo a los > 6,0 cm. dados los mayores riesgos
peri operatorios involucrados.

_ e

La seleccion del tratamiento a emplear depende de las condiciones
anatémicas del aneurisma, su extensién, la patologia causal vy
comorbilidades. Las complicaciones del tratamiento dependen de la
indicacion y patologia subyacente. La complicacién mas temida en el
tratamiento de los AAT de la aorta descendente es la isquemia
medular por oclusion de ramas intercostales. La incidencia de
paresia/paraplegia por esta causa aumenta mientras mas extenso
es el trayecto aodrtico a reemplazar. La prevencién de esta
complicacién con el uso de técnicas de proteccion medular
(reduccion de la presidn del liquido céfalo raquideo) reduce el riesgo
pero no lo elimina, variando entre el 3 y 7%. A la fecha no hay
estudios prospectivos que comparen la técnica abierta con la técnica
endovascular en poblaciones de pacientes similares por AAT, por lo
que los resultados reportados corresponden a series seleccionadas.
De todas formas, la exclusiéon endovascular representa una enorme
ventaja al reducir la morbilidad inherente a efectuar una
toracotomia, en especial en pacientes afiosos y severamente
enfermos. En pacientes tratados por via endovascular puede ocurrir
el fracaso de la exclusién, con persistencia de flujo y presién en el
saco aneurismatico (endoleak o endofuga) con mantencion del
riesgo de ruptura (0-5%).

Aneurisma téraco-abdominal:

Los aneurismas que comprometen la aorta descendente en el térax
y el abdomen afectan la circulacién espinal, y dependiendo de su
prolongacién a lo largo del abdomen, pueden comprometer uno o
mas vasos viscerales. La extension tiene implicancias estratégicas
para su reparacién, de modo los AATAD se clasifican de acuerdo a la
extension, en 5 tipos ( Fig 30-5).
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Fig 30-5. Clasificacion de Crawford modificada para AATAb

El tratamiento quirurgico estd indicado en el AATAb > a 6,0 cm, si se
ha demostrado crecimiento reciente (>0,5cm/afio) o si son
sintomaticos.

La reparaciéon quirurgica requiere una extensa incision del térax,
abdomen y del diafragma (téraco-freno-laparotomia). La reparacion
implica el reemplazo de la porciéon dilatada de la aorta, con
reimplante de todos los vasos viscerales permeables vy
eventualmente de las arterias intercostales.

La incidencia de isquemia medular peri-operatoria es mayor en los
AATAb que en aquellos limitados a la aorta tordcica, y puede
alcanzar al 20% en el tipo Il y lll. La falla renal y la isquemia
intestinal son también potenciales complicaciones. Con Ia
introduccidon de métodos de proteccién medular y perfusion distal
durante el clampaje adrtico, la tasa de complicaciones ha
disminuido. Cuando el AATAb es secundario a diseccidon, la
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incidencia de complicaciones peri-operatorias es significativamente
mayor.

El desarrollo de técnicas endovasculares, ha permitido reducir la
morbimortalidad, efectuando procedimientos “hibridos”, o
enteramente por via endoluminal con prétesis ramificadas
especialmente disefiadas. (Fig. 30-4 B).

Aneurisma abdominal :

La posibilidad de reparacién del AAA debe ser considerada en toda
lesion >4,5 cm, en especial en pacientes jovenes (<60 afios),
mujeres, y quienes viven alejados de un centro médico con
capacidad resolutiva en caso de emergencia, si el equipo tratante
tiene probada baja morbilidad. Existe consenso en que todo AAA >
5,5 cm. amerita reparacion.

La eleccibn de la forma de tratamiento: convencional vs.
endovascular, debe tomar en consideracién la edad del paciente, la
anatomia de su aorta, comorbilidades que presenta y la capacidad
técnica de los operadores y del hospital tratante (Fig. 30-6).
Diversos estudios confirman la menor mortalidad operatoria de la
técnica minimamente invasiva (1-2% v/s 2-6%), salvo en centros de
alto volumen en los que no se aprecia diferencia.

Los resultados comparativos durante el seguimiento alejado,
demuestran una mayor tasa de complicaciones y re-intervenciones
en los pacientes tratados por via endovascular. Sin embargo, la
mayoria de las re-intervenciones en pacientes tratados por dicha via
son efectuadas por via endovascular.

Fig.30-6. TC control. A: post Endoprétesis (saco AAA
trombosado). B: post puente de Dacron® infrarenal a las
arterias iliacas externas e internas.

No hay diferencia en la sobrevida alejada entre ambas técnicas, sin
embargo un 1-2% de los pacientes tratados por via endovascular
fallecen por ruptura del AAA supuestamente excluido. Esta
complicacién se asocia a la falla en el seguimiento, ya que estos
pacientes deben ser evaluados anualmente con imagenes para
detectar complicaciones, condicién con baja adherencia por parte de
los pacientes.

El costo aditivo del tratamiento endovascular (hospitalizacion,
prétesis, examenes anuales necesarios y re-intervenciones) supera
significativamente los costos aditivos del tratamiento convencional.
La sobrevida a 5 afios en pacientes operados electivamente por AAA
varia del 35 al 65%, dependiendo de la existencia o ausencia de
enfermedad coronaria. En la UC es de 70% a 5 afios y 52% a 10 afios.

Los aneurismas de la aorta abdominal rotos tienen un prondstico

ominoso:

* 50% muere antes de llegar al hospital.

* 24% muere antes de la cirugia.

* 26% llega al quiréfano

* de los operados fallece un 24%-50%, dependiendo del Hospital
en que sean tratados.

* La sobrevida a 5 afios de los que sobreviven a un AAA roto es
40% menor que los operados por AAA asintomatico.

DISECCION AORTICA
Definicion y Mecanismo

La diseccidn consiste en el despegamiento de las capas de la pared
arterial por el ingreso del torrente sanguineo a la tunica media a
través una fisura o desgarro intimal, abriéndose curso y
extendiéndose hacia distal a lo largo del espesor de la pared,
constituyendo en forma casi siempre espiral, un lumen paralelo
(lumen falso). El flujo arterial por el lumen falso puede encontrar un
sitio de re-entrada al lumen verdadero, distalmente en la misma
aorta o en una de sus ramas. Si no hay re-entrada se puede provocar
una pseudo coartaciéon, por presurizacién del lumen falso,
impidiendo el flujo por el lumen verdadero hacia distal. Cuando la
diseccion afecta la raiz de la aorta, puede causar insuficiencia
valvular adrtica y/o taponamiento cardiaco y/o oclusién coronaria.
Las consecuencias de la diseccidn son: debilitamiento de la pared
arterial, eventual dilataciéon con formacién de aneurisma o pseudo
aneurisma, obstruccion parcial o total del lumen del vaso afectado
y/o sus ramas, y ruptura en algunos casos.

La diseccidn adrtica (DA) puede afectar cualquiera de los segmentos
adrticos: se inicia en la aorta ascendente en el 65% de los pacientes,
en el arco, en el 10%, en la aorta descendente en el 20 % y en la
aorta abdominal en < del 5% de los casos.

La diseccion también puede ocurrir en forma aislada en otros vasos:
carétidas, vertebrales, mesentérica superior, renales etc.

El denominador comun es: la existencia de patologia de debilita la
capa media arterial, y/o trauma, y/o hipertension arterial.

Patogénesis, factores de riesgo, y etiologia.

La patogenia de la diseccién comparte los factores condicionantes
descritos para los aneurismas, tanto estructurales como mecanicos.

Factores Estructurales
¢  Pérdida de resistencia de la capa media, por factores
genéticamente determinados (errores en la sintesis de
elastina o coldgeno) o factores adquiridos ( fragmentacion
de las proteinas de sostén, reemplazo de musculo liso por
colageno etc.).
Factores mecanicos:
*  Aumento de la tensidn de la pared (hipertesidn severa)

Los Factores de Riesgo mas frecuentes para la diseccidn adrtica (DA)
son:
. Edad: La incidencia de la DA aumenta con la edad, con
edad peak a los 60-65 afios
*  Genero: La relacion de DA en hombres vs. mujeres es 2:1
*  Factores genéticos: Las enfermedades del tejido
conectivo y las malformaciones cardiovasculares estan
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presente en > 60% de las DA que ocurren antes de los 40
afios.

* Hipertension arterial: Es el principal factor de riesgo en
los pacientes > 40 afios. (72%)

*  Ateroesclerosis: Presente en >30 % de las DA en
pacientes > 40 aifos.

*  Aneurisma adrtico: la existencia de un AAT es un factor
presente en 12-16% de las DA de la aorta ascendente.

*  Drogas: consumo de cocaina

Otros factores de riesgo reconocidos son el embarazo, la cirugia y
cateterismo cardiacos.

Etiologia: En los pacientes menores de 40 afios predominan:
. enfermedades estructurales: sindromes de Marfan, de
Loeys-Dietz y de Ehlers-Danlos tipo IV
* malformaciones  cardiovasculares:  valvula  adrtica
bicuspide, coartacidn de la aorta, sindrome de Turner.
La diseccion por abuso de cocaina es mas frecuente en este grupo
etario.
En los pacientes mayores de 40 afios predomina la
ateroesclerosis, y la necrosis quistica de la media y los cambios
degenerativos asociados a hipertensidn arterial

Epidemiologia

Estudios publicados en Norteamérica y Europa reportan una
incidencia es de 2,9 a 16,3 casos por 100.000, siendo casi el doble
mas frecuente en hombres que en mujeres. Sin embargo es posible
que la tasa sea mayor, ya que muchos pacientes fallecen antes de
recibir atencién hospitalaria y no se obtiene autopsia.

Clasificacion

Desde el punto de vista prondstico y terapéutico, la clasificacion mas
funcional y aceptada es la de Stanford, basada en el compromiso de
la aorta ascendente (Tipo A) vs de la aorta descendente (Tipo B). En
la mayoria de las DA tipo A, el sitio re ruptura se ubica dentro de 2
cm. del plano valvular aértico.

La clasificacidon de deBakey actualmente tiene importancia historica,
agrupa la DA en 3 tipos: Tipo I: Se origina en la aorta ascendente
sobrepasando el arco adrtico por extensidon variable. Tipo Il:
confinada a la aorta ascendente. Tipo lll: se origina y compromete
sélo la aorta descendente. Figura 30-7.

Figura 30-7 Clasificacion de la diseccion
adrtica

B

La diseccidon también se clasifica como aguda o crénica: La aguda
corresponde a aquella que se presenta con menos de 14 dias de
evolucién, periodo en que se presentan la mayoria de las
complicaciones graves. La crénica tiene >14 dias de evolucion.

Manifestaciones Clinicas

La DA es la causa mas frecuente (60%) del llamado Sindrome Adrtico
Agudo (SAA), el que se caracteriza por dolor toracico de inicio
subito, agudo, a veces lancinante, referido pecho en las lesiones de
la aorta ascendente, y a la region inter-escapular y/o dorso lumbar,
en las lesiones de la aorta descendente.

El SAA es la presentacion clinica comun de diferentes condiciones
que afectan la aorta toracica que pueden derivar en una
emergencia:

*  Ulcera Penetrante Ateroesclerética (UPA) (Fig 30-7A).
*  Hematoma Intramural (HIM) (Fig 30-7B).

*  Diseccidn Adrtica Aguda (DAA) (Figs. 30-7 Cy D).

*  Aneurisma de la Aorta Toracica complicado

El dolor “adrtico” puede ser carécter intenso (10/10), transfixiante,
y migratorio, acompafiando el avance de la diseccidn.
Ocasionalmente se pesquisa una diseccion aortica en fase crénica,
sin tener el antecedente clinico de dolor (6%).

Otros sintomas o signos de la DAA son:

e  Sincope secundario a taponamiento cardiaco, oclusién
coronaria e infarto agudo del miocardio o hipotension severa
por extravasacidn sanguinea y shock.

e Asimetria o ausencia de pulsos a causa de la oclusidn ostial de
arterias de las extremidades por el flap de diseccién, por
propagacion de la diseccién hacia dichas arterias, en la DA tipo
B, pseudo coartacion adrtica. La asimetria de pulsos se
acompafia de asimetria en la presiéon arterial entre las
extremidades.

e Hipertension arterial severa secundaria a la pseudo coartacién
de la aorta descendente u oclusién de una o ambas arterias
renales.

. Hipotensién/Shock secundario a taponamiento cardiaco,
insuficiencia valvular adrtica masiva, o rotura de la aorta.

e Signos neuroldgicos por isquemia cerebral o espinal a causa de
obstruccidn carotidea, vertebral o de las arteras intercostales.

e Muerte subita.

e Abdomen agudo por infarto intestinal.

e Oligo anuria por isquemia renal

El diagndstico y tratamiento oportuno logra reducir la alta letalidad
de esta condicion.

El SAA tiene como diagndstico diferencial mas importante el
sindrome coronario agudo y la embolia pulmonar

La UPA y el HIM son precursores de la DAA en algunos, casos, y sus
caracteristicas tipicas son:

e Ulcera penetrante aterosclerdtica: Patologia propia de la aorta
ateromatosa, resulta de la ruptura de una placa de ateroma, la
que se transforma en un crater o nicho que puede perforar la
pared o facilitar la formacién de un HIM (75%). También puede
ser la puerta de entrada de una diseccion adrtica o constituir un
falso aneurisma. Las Ulceras con signos de erosién profunda son
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frecuentemente sintomaticas y mas propensas a la ruptura. El
principal factor de riesgo es la hipertensidn arterial.

e  Hematoma intramural : 10 a 20% de los SAA. Es considerado
un precursor de la diseccién clasica y se diferencia de ella en
que no es visible una solucién de continuidad o desgarro
intimal y no se visualiza flujo fuera del lumen adrtico. Se estima
que el HIM se origina por sangrado desde los vasa vasorum en
la capa media, pudiendo ser focal o extendiéndose de manera
circunferencial y axial. Hay evidencia de que puede ocurrir la
ruptura secundaria del HIM a la intima, transformandose en
una diseccion cldsica o a la adventicia con extravasacién. Sin
embargo la reabsorcién del hematoma con completa
cicatrizacion es frecuente, en especial si el hematoma tiene
menos de 4 mm de espesor.

La mayoria de los HIM afectan la aorta descendente. El principal
factor de riesgo es la hipertension arterial.

Fig. 30-7. Cortes de TC a nivel tordcico.

A: Ulcera penetrante (U) con hematoma en formacién.

B: Hematoma intramural (H). C: Diseccidn con pseudo
coartacion por compresion del lumen verdadero (LV) por el
lumen falso (LF). D: Diseccion con desprendimiento total del
lumen verdadero y flujo a través del lumen falso, causando
compresién

Estudio diagndstico

ECG: Evalua la existencia de un infarto agudo al miocardio cuyo
tratamiento puede incluir anticoagulacion, en contraste con la
diseccion adrtica en la cual la anticoagulacién se encuentra
contraindicada. Se debe tener en consideracion que pueden
coexistir un IAM y una diseccidn adrtica por oclusidn coronaria
secundaria.

Imdgenes: Estudio fundamental para establecer:

*  Confirmacion del diagnostico, y alternativas terapéuticas.

* |dentificacién de sitio de entrada y de salida

*  Localizacion y Extensidn de la diseccidn adrtica (Tipo A vs
B)

*  Deteccion de complicaciones (hemopericardio, hemorragia
mediastinica o pleural, compromiso de ramas).

Radiografia de térax AP: baja sensibilidad, signos de DA:

*  Ensanchamiento del mediastino.

¢ Ampliacién del contorno de la aorta

* Desplazamiento de calcificaciones adrticas

¢  Derrame pleural del lado izquierdo.

* 10% al 20% de los pacientes presentan una radiografia
normal.

Ecocardiografia transtoracica: Valor limitado, util en la
identificacion de la DA proximal, especialmente como screening de
DA de tipo A en pacientes en shock. Util en la evaluacién de
complicaciones cardiacas de la DA como insuficiencia valvular
adrtica y taponamiento pericdrdico.

Ecocardiografia transesofagica: Permite visualizar la aorta
ascendente distal, arco y aorta descendente. Expedita en manos
expertas, se puede realizar bajo anestesia faringea en pacientes
hemodindmicamente inestables y durante el intra-operatorio.
Permite identificar el flap, el sitio de entrada, el patrén de flujo por
el lumen veradero y falso, si hay compromiso valvular, coronario, o
hemopericardio y evaluar la funcién ventricular (Fig.30-8) . Ademas
permite el diagndstico de HIM y UPA. El ETE posee una sensibilidad
del 99% y una especificidad del 89%.

Fig. 30-8. Ecocardiograma transesofagico.
Coartacion por compresion del lumen verdadero (LV) por el
lumen falso (LV). *: jet de salida de sangre al lumen falso

Tomografia Computada: En la modalidad angio con uso de
contraste administrado por via periférica, la TC obtenida con 64 o
mas detectores tiene una sensibilidad de 95% y una especificidad
cercana al 100%. Efectiva para la demostracion del flap de intima
que separa el lumen verdadero del falso lumen, extension a la aorta
abdominal y a las arterias iliacas, compromiso visceral etc. Expedito,
permite la adquisicidn de imdgenes en pocos minutos.

Resonancia Nuclear Magnetica: Provee imagenes con

sensibilidad y especificidad mayor al 98%. De uso limitado por
menor accesibilidad, toma significativamente mas tiempo. Limitada
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en pacientes portadores de elementos ferromagnéticos
(marcapasos, endoprotesis etc.). Poco tolerada por claustrofébicos.

Aortografia: Invasiva, de baja sensibilidad (<80%) vy
susceptible de complicaciones, requiere de inyeccion de contraste
intra-arterial con manipulacion de catéteres en plena aorta
disecada. Por lo que actualmente no se indica con fines diagndsticos.
Su uso es parte del tratamiento por via endovascular.

Tratamiento

La DA tipo A es una emergencia quirurgica. La mortalidad
espontanea es 1-2% por hora durante las primeras 24 hrs. a causa de
tamponamiento, insuficiencia valvular masiva o ruptura. En
contraste, la DA aguda tipo B se trata predominantemente en forma
médica salvo: dolor persistente, dilatacion progresiva con riesgo
inminente de ruptura y/o mala perfusion de drganos (incluida la
pseudo coartacion).

Manejo inicial:

e  El principal objetivo es evitar la propagacién de la diseccion o la
aparicion de complicaciones de alta letalidad. Es perentorio
normalizar la presion arterial y reducir la fuerza de eyeccion del
ventriculo izquierdo (dP/dt), para lo cual las drogas B-
bloqueadoras  endovenosas  son altamente  eficaces,
permitiendo ajustar la frecuencia cardiaca y la presién arterial.

e  Se debe lograr una presién arterial sistélica < 120 mmHg con
una frecuencia cardiaca < 60 Ipm.

e En pacientes que son intolerantes 0 presentan
contraindicacién a los B-bloqueadores, los bloqueadores del
canal del calcio como Verapamilo o Diltiazem pueden son Uutiles
para reducir la presion arterial sin causar taquicardia refleja.

e No debe utilizarse vasodilatadores antes del uso de los B-
bloqueadores para evitar una posible taquicardia refleja. El
Nitroprusiato de sodio es el vasodilatador de eleccién en
pacientes que contindan hipertensos a pesar de la terapia con
B-bloqueadores.

e El dolor perpetua la hipertensién y taquicardia, su control es
fundamental en el manejo (generalmente con morfina).

e  En caso de taponamiento pericardico, la pericardiocentesis esta
contraindicada, debiendo procederse a la cirugia correctiva ala
brevedad.

Tratamiento de DA tipo A:

e La diseccién adrtica aguda tipo A requiere cirugia bajo
circulacién extracorpérea..

. El objetivo es evitar la rotura adrtica, el taponamiento cardiaco,
y corregir la regurgitacion adrtica.

e El tratamiento quirdrgico consiste en la insercion de una
protesis adrtica, reemplazando el segmento aneurismatico y
disecado. Puede ser necesario el reemplazo valvular y el
reimplante coronario

Tratamiento de DA tipo B:

Manejo inicial igual que en la DA tipo A, el objetivo es:

e Quitar el dolor ( opiaceos)

e  Control de la presidén arterial sistélica a <120 mmHg y la
frecuencia cardiaca a <60 Ipm.

_ [

Las indicaciones para intervencién en la diseccion de tipo B son:

* Dolor intratable persistente o recurrente.

. Dilatacion de la aorta > 4,5 cm.

* Hematomade > 1 cm de grosor.

*  Progresion de la diseccién.

. Ruptura inminente.

*  Sindromes de mala perfusion de érganos.

*  Hipertension de dificil manejo (pseudocoartaciéon de la

aorta).

El tratamiento endovascular ha significado un avance en reducir la
morbimortalidad del tratamiento quirdrgico.

Prondstico

La diseccion aodrtica aguda de la aorta ascendente (tipo A) es
altamente letal, con una mortalidad espontdnea >50% durante el
primer mes.

La DA de la aorta descendente (tipo B) no complicada tiene una
mortalidad a los 30 dias del 10% y requiere un estricto seguimiento
con imagenes en el largo plazo, ya que es frecuente la dilatacion
tardia dela zona afectada, factor gravitante en la mortalidad alejada.

El HIM >1 cm de espesor, y la UPA de profundidad > 1cm y/o 2 cm
de didmetro deben ser tratados con los mismos conceptos que la
DA, segun afecte la aorta ascendente o desendente (tipo A o tipo B).

Enfermedad de Takayasu
Definicion

La aortitis de Takayasu (AT) es una patologia de naturaleza
inflamatoria granulomatosa, de evolucidn crénica, que compromete
la aorta y sus ramas principales. Afecta predominantemente a
mujeres jovenes (8:1) en la 12 o0 22 década de la vida.

Patogénesis, factores de riesgo y etiologia

El origen de la AT es desconocido, sin embargo hay evidencia de la
participacién de mecanismos inflamatorios mediados por la
activacién células del tipo linfocitos T, células NK, y macréfagos. La
produccién de citokinas IL6, contribuye a la infiltracion celular de la
pared arterial y a la formacidn de células gigantes. La actividad de la
metaloproteinasa MMP-9 también estd aumentada en los casos de
AT activos, contribuyendo a la inflamacién. La produccién de factor
de crecimiento endotelial seria el responsable de la migracion de
células musculares lisas y la proliferaciéon endotelial. En pacientes
japoneses y koreanos se ha demostrado la existencia de haplotipos
HLA asociados a AT. Una posible relacion con tuberculosis sugerida
por algunos autores no ha sido confirmada.

La inflamacién de la pared aortica reduce el lumen vascular,
pudiendo causar estenosis severa u obstruccion total, con sintomas
isquémicos del 6rgano afectado. Las alteraciones en la pared adrtica
pueden favorecer la formacién de aneurismas (<10%).

El estudio histopatolégico de las lesiones vasculares revela un
proceso inflamatorio que compromete todas las capas de la pared
arterial: hay engrosamiento fibroso de la intima, infiltracién de
células linfo-plasmocitarias y formacién ocasional de granulomas
con células gigantes en la tunica media con destruccion de las fibras
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elasticas, y marcada fibrosis adventicial (Fig 30-9). En los casos de
mas larga evolucion se aprecia calcificacion.

Fig 30-9. Aortitis de Takayasu. Nifia de 14 afios, hipertensa
severa, con claudicacion de extremidades inferiores.
Imagenes angiografica, macroscdpica e histoldgica

Epidemiologia

Se ha reportado una prevalencia de 2,6 a 6,4 casos por millén de
habitantes.

Manifestaciones Clinicas

La presentacidn clinica de la arteritis de Takayasu depende del
tiempo de evolucidn, ya que en la etapa inicial se caracteriza por un
sindrome sistémico, y en etapas tardias, por sintomas focales de
naturaleza isquémica.

*  Fase inicial pre-oclusiva o pre-isquémica. Se presenta durante
la 12 o0 22 década de la vida. Se caracteriza por sintomas
sistémicos inespecificos, propios de un cuadro inflamatorio:
fatigabilidad 60%, fiebre 20-30%, anorexia 20-30%, dolores
musculares e incluso artralgias 20-30%, baja de peso 20%,
cefalea, disnea y taquicardia. Ocasionalmente hay sensibilidad
en los trayectos arteriales.

La Unica alteracion de laboratorio observada es el aumento de
la velocidad de sedimentacidn, elevacion de la PCR y discreta
anemia normocitica.

Durante esta fase, en que la actividad inflamatoria es marcada
y predomina sobre las manifestaciones propias del dafio
arterial, son infrecuentes las manifestaciones isquémicas, sin
embargo, en muchas pacientes, esta fase pasa inadvertida.

*  Fase oclusiva o isquémica. Se manifiesta durante la 22 a la 42
decada de la vida y puede sobreponerse con los sintomas de
tipo inflamatorio sistémico. Los sintomas de la obstruccion
arterial dependen de su ubicacién anatémica: en las lesiones
del arco y aorta ascendente pueden ser sintomas de
insuficiencia cerebrovascular global o focal, claudicacién
intermitente de extremidades superiores. o insuficiencia
adrtica. Rara vez angor pectoris. En las lesiones de la aorta
descendente: hipertensidn arterial severa por coartacion
adrtica y/o compromiso renovascular, angina mesentérica,
claudicacion intermitente de extremidades inferiores.

Al examen fisico destaca: la disminuciéon o ausencia de los
pulsos periféricos, asimetria de la presion arterial medida en
las 4 extremidades y la auscultacion de soplos sobre el
trayecto de los vasos afectados. Si el diagnédstico se efecttia en
fase tardia, las pruebas de laboratorio pueden ser totalmente
normales.

Estudio Diagnostico

La unica forma de conocer la extension y severidad de las lesiones
arteriales, establecer un prondstico y planificar una eventual
correccion quirdrgica es la pan-aortografia. Angiograficamente, las
lesiones son bastante caracteristicas. Los troncos supra-adrticos
pueden mostrar desde una estenosis tubular, de diametro irregular
hasta la obliteracion total con desarrollo de colaterales. El
compromiso obliterante de la aorta descendente puede estar
limitado al térax o alcanzar incluso la porcién infra-renal con
estenosis asociada de ramas viscerales. En ocasiones, la estenosis es
focal, creando una verdadera coartacién a nivel tordcico o
abdominal. Los aneurismas pueden ser fusiforme o sacular y al igual
que los de otra etiologia, se complican de ruptura.

La angiografia intra-arterial muestra solamente el lumen vascular. La
ecografia duplex puede demostrar el engrosamiento parietal en
forma muy precisa, pero esta limitada al sector extra-craneano.

La TC en modo angio efectuada en equipos de 64 detectores
permite tener una imagen global de la distribucion y extensién de
las lesiones a la vez de mostrar el grado y caracteristicas del
engrosamiento parietal, constituyendo hoy un examen diagndstico
de primera linea (Fig 30-10). La fase inflamatoria puede ser mas
evidente en estudios de tomografia con emision de positrones (PET
Scan).

Los examenes de laboratorio mas utiles en el manejo clinico son el
hemograma, la VHS y la PCR. En la fase aguda la VHS puede
elevarse sobre 100 mm/hr. Los estudios inmunoldgicos 18G, IgA IgM,
factor reumatoideo, anticuerpos antinucleares son negativos.

Fig 30-10. Angiografia de arco adrtico y TC de mujer de 20
afios con AT tipo Ill. Oclusién total de ambas subclavias.
Perfusion cerebral a través de arteria vertebral derecha (VD) y
ambas carétidas comunes (CD, Cl), severamente estendticas
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Clasificacion

De acuerdo a la distribucion topografica del compromiso
inflamatorio, la Conferencia de Tokio sobre AT en 1994 elaboré la
clasificacién actualmente en uso.

. Tipo | :Sélo troncos supra-adrticos

. Tipo lla : Aorta ascendente, arco y troncos supra-adrticos

. Tipo llb : Aorta ascendente, arco, troncos supra-aérticos
y aorta descendente.

. Tipo lll : Aorta descendente toraco-abdominal
y ramas viscerales

. Tipo IV : Aorta abdominal y sus ramas

. Tipo V : Aorta torécica y abdominal (Tipo Ilb + Tipo 1V)

En caso de compromiso coronario se agrega “C” a la denominacién
correspondiente, si hay compromiso pulmonar se agrega “P”.

Diagndstico Diferencial

Durante la fase inflamatoria, el diagnostico diferencial incluye otras
enfermedades con sintomas sistémicos como cuadros gripales,
enfermedad reumatica etc. Durante la fase oclusiva se incluyen la
ateroesclerosis, displasias fibrosas etc. En las pacientes mayores en
edad se debe considerar la arteritis por células gigantes.

Tratamiento

En la fase inflamatoria, el objetivo del tratamiento es abortar la
progresién del dafio arterial, evitando el desarrollo de secuelas
oclusivas.

Los glucocorticoides son el eje del tratamiento: revierten los
sintomas, producen regresion de la inflamacidn arterial cuando ésta
es detectada en su fase inicial (fig. 30-11). El uso de corticoides
esta indicado en todos los casos que tengan evidencia de actividad
inflamatoria objetivada por elevacién de la VHS y/o la PCR, prueba
gue permite monitorizar la respuesta al tratamiento, al normalizarse
su resultado.

Fig. 30-11: TC de vasos del cuello en mujer de 29 afios.

A. Estudio inicial, VHS 50 mm/hr. B. Estudio a los 6 meses de
tratamiento corticoidal. VHS 3 mm/hr. Disminucién de halo
inflamatorio de troncos supra aodrticos.

En los casos en que no hay respuesta a la corticoterapia, se ha
utilizado inmunosupresores como metotrexato o ciclofosfamida.

En la fase oclusiva, la revascularizacion debe ser considerada
solamente en los pacientes con sintomas isquémicos severos o
aneurismas (Tabla 30-4) Es fundamental la remisién de la actividad
inflamatoria previo a la correccién quirdrgica.

[

Las técnica quirdrgica mas exitosa utilizada en la reparacién de AT es
el puente protésico ( Fig. 30-12), ya que evita el abordaje directo de
las lesiones que habitualmente presentan acentuada periarteritis,
reduciendo el riesgo de formacién de falso aneurisma tardio.

El tratamiento endovascular ha tenido resultados pobres debido a la
marcada fibrosis que limita la dilatacidn, o por recurrencia debido a
actividad inflamatoria o hiperplasia intimal. Las series reportadas de
tratamiento endovascular son anecddticas y con seguimiento
escaso.

Fig.30-12: A. Angiografia de arco adrtico de mujer de 31 afios
con AT tipo IIA e isquemia cerebral global, con obstruccion severa
de los troncos supra-adrticos. B. Foto operatoria de puente aorto
bi-carotideo. C. TC de control a los 5 afios post op.

Pronéstico

La evolucion de los pacientes con AT tratados médicamente
depende de la edad de inicio de la enfermedad, del grado de
actividad inflamatoria, de si presentan retinopatia, hipertension
arterial, del compromiso de la funcién ventricular o aneurismas y de
la adherencia al tratamiento corticoidal. En pacientes libres de
complicaciones, la sobrevida a 15 afios es superior al >96%,
disminuyendo al 66% si presentan alguna complicacién. Si hay
persistencia de la actividad inflamatoria o abandono del tratamiento
la sobrevida se reduce aiin mas, a cerca de 43%.

En los casos que han requerido revascularizacion, la sobrevida a 20
afios alcanza sobre 73% . La persistencia de actividad o el abandono
del tratamiento también afecta la sobrevida.

* Enfermedad oclusiva sintomdtica de los troncos
supra-aorticos

* Cardiopatia coronaria sintomatica

* Hipertension arterial secundaria.

* Angina mesentérica.

* Aneurismas

Tabla 30-4. Indicacién quirlrgica en AT
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