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Aneurisma de aorta abdominal en paciente con
sindrome de Marfan

El sindrome de Marfan es un trastorno del tejido co-
nectivo que comunmente afecta los sistemas ocular,
esquelético y cardiovascular. (1) La mayoria de las
manifestaciones cardiovasculares se desarrollan en
la aorta toracica, fundamentalmente en la raiz de la
aorta, como aneurisma o diseccion, y constituyen la
principal causa de morbilidad y mortalidad en esta
enfermedad sistémica.

El aneurisma de aorta abdominal es una localiza-
cién infrecuente de presentacion inicial o durante la
evoluciéon de pacientes con sindrome de Marfan, con
reportes aislados o series de pocos casos en la litera-
tura. (2-5)

Se present6 el caso de una mujer de 38 anos, ta-
baquista con diagnédstico de sindrome de Marfan con
retrognatia, dolicocefalia, aracnodactilia y signo de la
muneca en el examen fisico, sumado a una artrodesis

vertebral por escoliosis y antecedente familiar de
muerte subita de su padre a los 40 anos.

Se hallaba medicada con atenolol, topiramato y ami-
triptilina por migrana. En control con su cardiélogo se
detect6 un tumor pulsatil en hemiabdomen izquierdo
correspondiente a un aneurisma de aorta abdominal
de 75 mm didmetro. Se complet6 el estudio con una
angiotomografia de aorta toracica, abdominal e iliacas
donde se observo dilatacién de 47 mm de la raiz aértica
en su porcion sinusal sin signos de diseccién; el cayado
adrtico y la aorta descendente eran de dimensiones
conservadas.

En la tomografia de la Figura 1 se muestra el aneu-
risma fusiforme de la aorta abdominal infrarrenal de
77 mm de didmetro maximo, sin trombo mural y no
complicado. El ecocardiograma mostré un ventriculo
izquierdo (VI) con disfuncién diastélica de ventriculo
izquierdo (DDVI) 44 mm, grosor del septo interven-
tricular (SIV) 8 mm y fraccién de eyeccién 65%. La
valvula aértica era trivalva y normofuncionante, y los
diametros de la raiz adértica eran: anillo 27 mm, sinusal
43,5 mm (Z score 4,95) y tubular 34 mm.

Considerando la edad de la paciente, el bajo riesgo
quirargico, la anatomia vascular y la fisiopatologia
del aneurisma, se opté por el tratamiento quirdargico
convencional; se realiz6 un reemplazo aorto-adrtico
infrarrenal con prétesis tubular de Dacron. La paciente
evoluciono sin complicaciones, con alta médica al sexto
dia posquirurgico. El estudio histopatolégico posterior
de la pared de la aorta abdominal mostré ruptura y
pérdida de fibras elasticas, con reduccion de la pared
muscular sustituida por matriz baséfila de aspecto
mixoide, que constituyeron cambios vasculares vincu-
lables al sindrome de Marfan.

Alas tres semanas posquirtrgicas consulté por disnea
clase funcional I1I, soplo sistodiastélico en el foco aértico
(de novo) y signos de falla de bomba. Fue internada y se
realiz6 un ecocardiograma que mostro los diametros del
VI preservados y un flap de diseccién agudo con flujo
en su interior en la aorta ascendente, y cayado asociado
a insuficiencia adrtica grave con jet excéntrico hacia la
vélvula mitral y derrame pericéardico leve.

La angiotomografia confirmé la diseccion tipo A de
Stanford con un saco aneurismaético de 49 x 56 mm al
nivel de la aorta ascendente, y derrame pleural modera-
do derecho. Se oper6 de emergencia y se realizé un re-
emplazo de la aorta ascendente con prétesis de Dacron,
mas plastica de valvula aértica. El ecocardiograma
posquirargico mostré un adecuado funcionamiento de
la valvula adrtica con insuficiencia aértica leve central
y leve prolapso de la valva anterior mitral. Evolucioné
favorablemente con alta al séptimo dia.

El sindrome de Marfan es un trastorno genético del
tejido conectivo, heredado por un patrén autosémico
dominante. (1) La enfermedad se caracteriza por una
presentacién clinica heterogénea principalmente en los
sistemas esquelético, ocular y cardiovascular, que hace
necesario un enfoque multidisciplinario para confirmar
el diagnéstico y el tratamiento. Las complicaciones



480

REVISTA ARGENTINA DE CARDIOLOGIA / VOL 88 N° 5/ OCTUBRE 2020

Fig. 1. A.y B. Angiotomografia con aneurisma de aorta abdominal
infrarrenal de 77 mm sin trombo mural y arterias iliacas de calibre
conservado

cardiovasculares son las mas importantes debido a que
tienen consecuencias potencialmente mortales y son
las responsables de la disminucién en la expectativa de
vida de los pacientes con sindrome de Marfan. (2, 3 ,6)

La pared de la aorta en esta enfermedad presenta
una debilidad congénita y muestra disminucién del
contenido de elastina y fragmentacion de las fibras
elasticas, que conduce a necrosis quistica de la capa
media, con diseccién y lesiones aneurismaticas.

En la mayoria de los pacientes con sindrome de
Marfan la aorta toracica es el segmento mas afectado,
principalmente en la raiz aértica; a veces se asocian
con enfermedad valvular aértica y mitral, mientras
que los aneurismas y las disecciones en otras locali-
zaciones se consideran poco frecuentes. El aneurisma
aortico abdominal rara vez se presenta en pacientes con
sindrome de Marfan. (2-5) Takayama et al. (2) solo pu-
dieron recolectar 6 pacientes con sindrome de Marfan y
con aneurisma de aorta abdominal como presentacion

inicial durante un periodo de 32 anos, y Hagerty et al.
(3)informaron sobre 12 casos en un periodo de 20 anos
en un centro. En 2020 Aranson et al. (6), en un analisis
de 301 casos con sindrome de Marfan, describen solo
6 pacientes (1,9%) con aneurisma de aorta abdominal
que requirieron tratamiento quirdrgico, pero todos
ellos tuvieron como antecedente algiin tipo de cirugia
en la aorta toracica. La nosologia revisada de Gante en
2010 (1), actualmente vigente, que describe criterios de
diagnéstico uniformes, ni siquiera incluye las lesiones
en la aorta abdominal y se enfoca tinicamente en el
tamano de la raiz adrtica al diagnosticar el sindrome
de Marfan, en contraste con la nosologia de Berlin
en 1988 y la de Gante en 1996, donde el aneurisma
de aorta abdominal era considerado como un criterio
de diagndstico menor en pacientes con sospecha de
sindrome de Marfan.

Los factores de riesgo para aneurisma de aorta ab-
dominal en el sindrome de Marfan son poco conocidos,
pero Hagerty et al. (3) describieron en su serie que méas
del 90% de los pacientes tenian como antecedente el
reemplazo quirdrgico de la raiz aértica, 75% eran ta-
baquistas (conocido factor de riesgo para aneurismas)
y mas del 50% presentaba aneurismas en otras ramas
arteriales.

Los aneurismas de aorta abdominal ocurren en
pacientes jovenes con sindrome de Marfan en una
edad promedio de 44 anos, en contraposicién de
aneurisma de aorta abdominal aterosclerético en la
poblacién general no Marfan que se presenta mas
frecuente en mayores de 65 anos. (2, 3) Otra carac-
teristica de los pacientes con sindrome de Marfan
y aneurisma de aorta abdominal es que rara vez
presentan trombosis mural o calcificacién intimal
en la pared de la aorta. (2)

La necesidad de cirugia de urgencia en aneurisma
de aorta abdominal en pacientes con sindrome de
Marfan es del 33 al 50% (2, 6), en parte porque se
desarrollan muy rapidamente sin ser detectados y se
suelen diagnosticar con diametros grandes, 50 o 76
mm promedio segun las series (2, 3) y, por otro lado,
se debe considerar que los aneurismas de aorta abdo-
minal en el sindrome de Marfan tienden a la ruptura
aun siendo de pequenos, con reportes de ruptura a los
30 mm de didmetro. (2)

Aranson et al. (6) estudiaron 174 pacientes con
diagnéstico de Marfan sometidos a intervenciones
quirargicas cardiovasculares, y concluyeron que los
procedimientos de emergencia y los pacientes que
requirieron multiples intervenciones tuvieron des-
ventaja significativa en la supervivencia al ano y a
los 10 afios.

En resumen, el aneurisma de aorta abdominal
es infrecuente en el sindrome de Marfan, pero se
debe realizar un examen por imagenes de rutina del
tamano adrtico abdominal principalmente en pacien-
tes con antecedentes de cirugia en la raiz aértica o
con presencia de aneurismas de ramas arteriales, y
tabaquistas.
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Infarto, tromboembolismo pulmonar y embolia
paradojal inminente

La coexistencia de infarto agudo de miocardio, embolia
pulmonar y trombo cabalgando en un foramen oval per-
meable con riesgo de nueva embolia pulmonar o sistémica
(embolia paradojal), constituye un cuadro extremada-
mente raro, con alta morbi mortalidad, donde instaurar
el tratamiento se convierte en un desafio clinico.

Presentamos el caso de un varén de 57 anos, hi-
pertenso, obeso y dislipémico que ingresé a nuestra
institucién por un sindrome coronario agudo de cara
anterior que presento fibrilacion ventricular (FV) en el
servicio de guardia, por lo que requirié desfibrilacién,
reanimacion cardiopulmonar y asistencia respiratoria
mecanica. Se le realiz6 angioplastia con stent farmaco-
logico a la arteria descendente anterior y fue extubado
en las primeras 24 horas.

Se le realizé un ecocardiograma Doppler que informé
el ventriculo izquierdo (VI) de diametro conservado,
hipertrofia del VI, grosor del septo interventricular
(SIV) 11 mm), hipokinesia septal anterior con fraccién
de eyeccion ventricular izquierda del 40%, ventriculo
derecho (VD) conservado y auriculas de tamano normal.

Evolucioné sin complicaciones durante las prime-
ras 72 horas; al cuarto dia posterior a la maniobra de
valsalva, tuvo unrecurrenciaa recurrencia con un paro
cardiorrespiratorio con disociacién electromecéanica.
Se le realizaron maniobras de reanimacién cardiopul-
monar exitosas, intubacién orotraqueal y conexién a
asistencia respiratoria mecénica. No present6 shock. Se
le realiz6 un ecocardiograma de urgencia que evidencié
una imagen mavil, de aspecto trombético, que se encon-
traba cabalgando entre ambas auriculas a través de un
foramen oval permeable, en contacto tanto con el tracto
de entrada del VD como del ventriculo derecho (VI).

Se inici6é un tratamiento con heparina no fraccio-
nada y se realiz6 una angiotomografia pulmonar, que
informé el diagnéstico de tromboembolia pulmonar
(TEP) segmentario y subsegmentario bilateral, y un
ecocardiograma Doppler venoso de ambos miembros
inferiores que fue negativo para trombosis venosa
profunda.

Durante las primeras 24 horas estuvo estable he-
modinamicamente, recuperé la lucidez sin secuelas
neurolégicas y fue extubado. Solo requeria oxigeno su-
plementario por cdnula a 3 litros/minuto. Por el elevado
riesgo de embolizacion, tanto derecha como izquierda,
se realizé interconsulta con cirugia cardiovascular y se
procedi6 a realizar reseccién quirdrgica del trombo y
tromboectomia mecéanica de la arteria pulmonar.

Present6 buena evolucién posoperatoria y fue dado
de alta cinco dias después, continuando el tratamiento
médico, controles periédicos y sesiones de rehabilita-
cién cardiologica.

La profilaxis con heparina de bajo peso molecular
ha disminuido considerablemente la incidencia de TEP
en el infarto, y es actualmente una complicacién muy
poco frecuente (<2%). (1) Una vez producida la embolia
de pulmén, también es poco frecuente encontrar en el
ecocardiograma Doppler un trombo en transito por las
cavidades derechas (<4%) (2) y, mas raro y grave ain,
es encontrar un trombo cabalgando sobre un foramen
oval permeable (FOP), como es el caso de nuestro
paciente. (3, 4)

Las posibilidades terapéuticas ante estos casos son
la anticoagulacién, los tromboliticos y la cirugia (em-
bolectomia y cierre del FOP). Como se trata de casos
excepcionales, la bibliografia se limita a reportes de
casos o series de casos y, por supuesto, no hay ningin
estudio randomizado ni guia de recomendaciones de
las sociedades cientificas con respecto al tratamiento
a seguir.

En la dltima revisiéon sistematica publicada en
2017 (5) (con 194 casos de trombos atrapados en un
FOP desde 1995 al 2015) se reporta que la mayoria de
los pacientes (57,7%) han sido tratados con cirugia, el



