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Preguntas y respuestas

Cirugia profilactica de la aorta y tratamiento del prolapso
la valvula mitral en el sindrome de Marfan

Prophylactic surgery of the aorta and treatment of mitral valve

prolapse in Marfan syndrome
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Introduccién

El sindrome de Marfan es una enfermedad hereditaria que
afecta a diversos 6rganos y sistemas. La afectacién cardiovas-
cular determina el prondstico vital de los afectados de este
sindrome, ya que la diseccién de la aorta es la principal causa
de muerte de estos pacientes. De hecho, la cirugia profilactica
de la dilatacién de la raiz adrtica es la medida terapéutica de
mayor impacto sobre la supervivencia de los individuos con
sindrome de Marfan?.

Manifestaciones cardiacas

Son criterios mayores diagnésticos la diseccién de aorta
ascendente y la dilatacién de la misma, con o sin regurgi-
tacién valvular. Otras patologias que se presentan también
con alta prevalencia son el prolapso valvular mitral, con o sin

* Autor para correspondencia.
Correo electrénico: capoma@yahoo.es (C. Porras Martin).

insuficiencia mitral, la dilatacién de la arteria pulr
persistencia del foramen oval permeable y la dilat:
diseccién de la aorta tordcica descendente o abdomi

Cirugia de la aorta ascendente

La finalidad de la cirugia es sustituir la raiz adrtice
vando o sustituyendo la valvula adrtica. La técnica d
y de Bono ha sido considerada clasicamente como el
dard en el tratamiento de estos pacientes. Consiste «
plazar la raiz y la valvula aértica con un injerto compt
mado por un injerto vascular de dacron (recto oconm
que remeda a los senos de Valsalva) y una prétesis
las arterias coronarias han de reimplantarse al injerto
de dacron. Diversas variaciones técnicas (inclusién vs
sicidn, button technique, modificaciones de Cabrol o S
han ido surgiendo con el paso de los anos intentand
las complicaciones precoces (sangrado, oclusién cor
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Figura 1 - Sustitucién de la aorta ascendente y de la vilvula aértica mediante técnica de Bentall y de Bono. A) Con p:

mecanica. B) Con prétesis biolégica.

tardias (seudoaneurismas anastométicos) de la misma, siendo
la mas utilizada actualmente el Bentall por interposicién con
anastomosis de las coronarias en pastillas (button technique).
En pacientes jévenes se suelen implantar prétesis mecénicas,
mientras que en los de mayor edad o con contraindicaciones
a la anticoagulacién se emplean prétesis bioldgicas (fig. 1).

Los resultados inmediatos y a largo plazo de la técnica son
muy buenos, y las tasas de supervivencia alejada son simila-
res a las de la poblacién general. No obstante, los resultados
empeoran considerablemente cuando la cirugia se realiza de
forma emergente en el contexto de una diseccién aértica®™.

La morbilidad de los pacientes a largo plazo en gran medida
estd en relacién con el hecho de ser portadores de una protesis
valvular. Es por ello por lo que en los dltimos afios han surgido
técnicas que intentan preservar la valvula adrtica nativa, que
se reimplanta al injerto vascular de dacron. Son las cirugias
preservadoras de la valvula o valve-sparing, basicamente con
dos variantes: la reimplantation technique o cirugia de David y
la remodelling technique o cirugia de Yacoub; en ambos casos
se talla la raiz adrtica eliminando los senos de Valsalva y la
valvula se sutura a una proétesis de dacron. En el David la pré-
tesis de dacron embute la valvula por fuera hasta el plano
del anillo y la valvula se reimplanta al tubo por dentro; se
puede emplear un injerto de dacron recto o con senos de Val-
salva (David I) o dos tubos de dacron de distinto didmetro para
recrear unos neosenos (David V). En el Yacoub el injerto de
dacron se recorta remedando los senos de Valsalva y el injerto
se sutura a los remanentes de tejido adrtico que quedan junto
a la insercién de los velos (fig. 2). La técnica de David es la
que mas adeptos tiene dentro de la comunidad quirtrgica ya
que tedricamente estabiliza mejor el anillo valvular, aunque
hay cirujanos que preconizan el uso de la técnica de Yacoub
asociada a maniobras de estabilizacién anular (anuloplastias
con sutura o con anillos externos), pues esta técnica preserva
mejor la funcionalidad de la raiz adrtica.

La cirugia preservadora puede realizarse tanto cu
valvula adrtica es competente en el momento de 1
vencién como cuando no lo es, aunque en este ultin
especialmente si la regurgitacién es muy antigua, en
nes no es posible preservar la valvula. Esto se debe a la
elongacién que pueden presentar los velos, con tejidon
y friable e incluso con grandes fenestraciones, al esta
tidos a una gran tensién mecanica durante mucho tie

Los resultados inmediatos de estos procedimien
similares a los de la cirugia de Bentall, aunque su di
técnica es muy superior, por lo que sélo se emplean en
de referencia.

Los resultados a largo plazo también son excelen
libertad de regurgitacién valvular adrtica significativ
reoperacién superiores al 90% a los 10 afios*?.

Dados estos buenos resultados a largo plazo, en 1
centros las cirugias tipo valve-sparing se han converti
nuevo gold standard para los pacientes con Marfan.

En el arco adrtico y la aorta toracica descend
emplean las técnicas clasicas de sustitucién de los s
tos afectos; el empleo de endoprétesis estd contrair
ya que en las zonas de implantacién de la prétesis n
remodelado de la pared.

La diseccién tipo B se trata de igual forma que en los
tes no Marfan, es decir, de forma médica, con control d
y terapia «antiimpulso», salvo que aparezcan complic
mayores (dolor o hipertensién incontrolables, rotura
etc.), en cuyo caso estd indicada la cirugia abierta o p:
mente se justifique el uso de endoprétesis.

Cirugia de la insuficiencia mitral

La laxitud del aparato subvalvular mitral es un I
comun en el sindrome de Marfan, provocando la prese
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Figura 2 - Sustitucién de la aorta ascendente preservando la vilvula aértica mediante técnica de Yacoub (remodellin
technique) y de David (reimplantation technique). En el primer caso el injerto de dacron se recorta para adaptarse a la
quedando los tridngulos intercomisurales «al aire». En el segundo caso la prétesis de dacron embute los remanente

adrtica y la valvula se reimplanta al tubo por dentro.

un prolapso mitral en entre el 50 y el 80% de los casos, frente
al 2,4% de prevalencia en la poblacién general. En el 12-13%
de los casos aparece una regurgitacién moderada o severa®.

Normalmente la afectacién de la vélvula mitral en el
paciente con sindrome de Marfan es global, presentando velos
de aspecto mixoide con elongacién del aparato subvalvular
y de las valvas, y prolapsando habitualmente ambos velos e
incluso las comisuras.

De forma similar al caso de la valvula adrtica, la técnica cla-
sicamente empleada en los pacientes con insuficiencia mitral
severa es la sustitucion valvular, habitualmente por préte-
sis mecdnicas. No obstante, y dada la alta morbilidad que
éstas producen con el paso de los anos en forma de eventos

tromboembodlicos e infecciosos, las técnicas de repars
vular son el verdadero patrén oro de la cirugia mi
resultados a largo plazo similares a los obtenidos en
no Marfan.

Ante este tipo de valvulas el cirujano ha de emp
el armamentario técnico disponible, utilizdndose «
extensa las neocuerdas de PTFE, y siempre asociand
loplastias con anillo, preferentemente rigido o semir
ocasiones se emplea la técnica del doble orificio, des
Alfieri, menos exigente técnicamente, aunque se pre
técnicas de reparacién anatémicas.

Los resultados inmediatos y a largo plazo son n
nos, con mortalidades y eventos alejados muy bajos
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95% de libertad de reoperacién a los 10 afios)®, especialmente
cuando la cirugia se indica de forma precoz.

Conclusiones

o Ladiseccion de la aorta ascendente es la principal causa de
muerte de los individuos con sindrome de Marfan.

o La cirugia profilactica de la raiz adrtica se puede llevar cabo
con muy buenos resultados a corto y a largo plazo, modifi-
cando la historia natural de estos pacientes.

e Pese a que durante mucho tiempo la cirugia de Bentall se
consideré el gold standard de la cirugia de la aorta, pro-
bablemente el nuevo patrén oro recaiga en las cirugias
preservadoras de la valvula, sibien deben ser realizadas por
grupos expertos en este tipo de intervenciones.

o Lacirugia mitral reparadora convencional ofrece excelentes
resultados a corto y a largo plazo.
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