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RESUMEN

La coartacién aértica puede aparecer aislada o asociada a otras lesiones. La asociacién mas frecuente es la
valvula aértica bictspide, que no suele ser problematica a corto-medio plazo, pero se asocia tardiamente
a complicaciones en la aorta ascendente en la edad adulta. Existe una relacion clara entre la dilatacién
aértica y el sindrome de Marfan, la valvula aértica bicispide y la coartacion de aorta, pero es rara la
presentacién de coartacién adrtica asociada a diseccién de aorta. Se presenta un caso clinico de una
mujer de 28 afios que debuté con sindrome aértico agudo tipo A, siendo diagnosticada de aneurisma de
raiz aértica asociado a valvula adrtica bictispide y coartacién adrtica. Se realizé un tratamiento hibrido
en dos tiempos: primero, la cirugia emergente de la disecciéon aguda de aorta y, en segundo lugar, el

implante de stent de la coartacién aértica. La evolucidn fue satisfactoria.
© 2021 Sociedad Espafiola de Cirugia Cardiovascular y Endovascular. Publicado por Elsevier Espafia,
S.L.U. Este es un articulo Open Access bajo la licencia CC BY-NC-ND (http://creativecommons.org/
licenses/by-nc-nd/4.0/).

Two-stage hybrid treatment of type A acute aortic syndrome associated with
aortic coarctation and bicuspid aortic valve

ABSTRACT

Aortic coarctation may appear in isolation or associated with other injuries. The most frequent association
is the bicuspid aortic valve, which is not usually problematic in the short-medium term, but is associated
late with complications in the ascending aorta in adulthood. There is a clear relationship between aortic
dilatation and Marfan’s syndrome, bicuspid aortic valve, and aortic coarctation, but the presentation of
aortic coarctation associated with aortic dissection is rare. We present a case report of a 28-year-old
woman who presented with type A acute aortic syndrome and diagnosis of aortic root aneurysm asso-
ciated with bicuspid aortic valve and aortic coarctation. A two-stage hybrid treatment was performed:
first, emergent surgery for acute aortic dissection and, second, stent implantation for aortic coarctation.

The outcome was satisfactory.
© 2021 Sociedad Espafiola de Cirugia Cardiovascular y Endovascular. Published by Elsevier Espafia,
S.L.U. This is an open access article under the CC BY-NC-ND license (http://creativecommons.org/
licenses/by-nc-nd/4.0/).

Introduccion

de aorta?~“. En estos casos no existen guias de manejo bien esta-
blecidas, pudiendo establecerse una estrategia en dos tiempos con

La coartacién adrtica y patologia asociada de estrechamiento
aértico tiene una incidencia del 5-8%'3. Puede aparecer aislada
o0 asociada a otras lesiones, pudiendo existir cierto grado de hipo-
plasia de cavidades izquierdas. La asociacién mas frecuente es la
valvula aértica bicispide, presente en el 30-80% de los casos, no
siendo problematica a corto-medio plazo, pero asociandose tardia-
mente a complicaciones en la aorta ascendente en la edad adulta’.
Existe una relacién clara entre la dilatacion aérticay el sindrome de
Marfan, la valvula aértica bictspide y la coartacién de aorta, pero
es rara la presentacion de coartacion aértica asociada a diseccién

* Autor para correspondencia.
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https://doi.org/10.1016/j.circv.2021.10.012

diferentes abordajes.

Caso clinico

Se presenta un caso clinico de una mujer de 28 afios, sin
antecedentes de interés, que fue encontrada en la via publica
inconsciente pero inicialmente estable hemodindmicamente, con
primera sospecha de estado postictal. Ante la persistencia del
estado neurolégico, se procedi6 a la sedacién para intubacién oro-
traqueal y conexion a ventilacién mecanica. En la ecocardiografia
evaluadora en Urgencias se evidencié importante dilatacién de
la raiz aértica, con valvula aértica bictspide insuficiente, junto
a derrame pericardico con signos incipientes de taponamiento,
por lo que se realiz6 tomografia computarizada (TC) de aorta que
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Figura 1. A) Corte coronal de la TC de aorta que confirmé el hallazgo de diseccién aguda de aorta tipo II de Bakey limitada a la raiz adrtica y aorta ascendente proximal,
dilatada con un didmetro maximo de 65 mm. B) Fotografia del campo quirtrgico objetivindose dilatacién aislada de la raiz aértica y aorta ascendente proximal. C) Fotografia
del campo quirtrgico con sustitucién de la raiz aértica y aorta ascendente por un conducto aortovalvulado con prétesis mecdnica y reimplante de ambos ostia coronarios

sobre el conducto.

confirmé el hallazgo de diseccién aguda de aorta tipo II de Bakey,
con dilatacién aislada de la raiz aértica con un didmetro maximo
de 65 mm (fig. 1 A). No existia afectacién de la aorta ascendente
distal, del arco aértico ni de los troncos supraaérticos. Se apreciaba
una notable reduccién del calibre de la aorta descendente, de sus
ramas viscerales asi como de ambas arterias iliacas, sugerente de
coartacién adrtica pero que en ese contexto se podia atribuir a sig-
nos de shock. Se completd el estudio con TC cerebral que descart6
captaciones anémalas de contraste o hemorragia, sin hallazgos sig-
nificativos, y se realizé una reevaluaciéon neurolégica favorable, por
lo que fue trasladada a un centro de referencia para cirugia emer-
gente. Taponamiento cardiaco que requiri6 pericardiocentesis, que
fue hematica. Present6 dos episodios de parada cardiaca, que res-
pondié finalmente tras 20 min, previamente a la intervencién,
presentando nuevamente dudas sobre la viabilidad neurolégica.
La paciente fue intervenida de sustitucién de la raiz aértica
y aorta ascendente por un conducto aortovalvulado con prétesis
mecanicay reimplante de ambos ostia coronarios sobre el conducto
(fig. 1 B-C). El abordaje fue por esternotomia media. Se estableci6
circulacién extracorpérea con canulacioén arterial en arteria axi-
lar derecha subclavicular y canulacién venosa en auricula derecha.
No requirié parada circulatoria ante la afectacion limitada a aorta
ascendente, estando la rotura intimal de la pared aértica semicir-
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cunferencial a nivel de la unién sinotubular, extendiéndose hasta
el ostium coronario izquierdo sin afectarlo, realizindose la inter-
venciéon con pinzamiento aértico y bajo hipotermia moderada. La
evolucién postoperatoria fue favorable desde el punto de vista
hemodindmico, pero estuvo marcada por la situacién respirato-
ria y neuroldgica. Requirié intubacién prolongada y realizacién de
traqueostomia ante hipoxemia y hallazgo de consolidacién pulmo-
nar en relacién con posible broncoaspiracién. Neurolégicamente,
lenta conexién con el medio sin respuesta a 6rdenes ni movilizacién
de extremidades, con hallazgo en TC cerebral postoperatorio de
multiples infartos isquémicos agudos. No obstante, la situacién fue
mejorando progresivamente los dias posteriores con recuperacién
neurolégica completa y decanulaciéon de traqueostomia, pudiendo
ser alta hospitalaria al mes de la intervencién.

En la ecocardiografia postoperatoria se apreciaba la préte-
sis adrtica mecadnica normofuncionante, con derrame pericardico
moderado que requirié seguimiento, pero sin complicaciones aso-
ciadas. En la TC de aorta postoperatoria se confirmé la coartacién
de aorta posductal severa de 5x3 mm con abundante circulacién
colateral en pared toracica y abdominal secundaria que se dirigia
a la aorta postestenosis (fig. 2 A-B). El arco aértico distal y la aorta
descendente poscoartacién median 16-17 mm y 20 mm, respecti-
vamente, disminuyendo el calibre distalmente que era de 14 mm a
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Figura 2. A yB) Reconstruccién de la TC de aorta postoperatoria aprecidndose el conducto aortovalvulado con reimplante de coronarias y la coartaciéon de aorta posductal

severa de 5x3 mm.

nivel del diafragma. La paciente presentaba un gradiente de presién
arterial mayor a 50 mmHg, por lo que se planificé intervencion de
la coartacién en un segundo tiempo.

Tres meses después de la primera intervencién, se realiz
implante de stent cubierto aértico de 16x58 mm en zona 3-4 adr-
tica, con objetivo de expansién a 17 mm, con apertura o «flaring» de
20 mm de longitud de extremo distal a 22 mm de didmetro. El abor-
daje fue endovascular percutdneo por arteria femoral izquierda, con
colocacién de catéter pigtail para control radioscépico con con-
traste por arteria humeral izquierda (fig. 3 A-B). El gradiente de
presién arterial disminuy6 a 10 mmHg. La evolucién postoperato-
ria transcurrié sin complicaciones, permitiendo el alta hospitalaria
a las 48 h del implante. En la TC de control se apreciaba el stent
implantado enla zona de coartacién sin complicaciones, con un dia-
metro minimo interno de unos 12-13 mm en la zona mas estrecha
(fig. 3C).

Discusion

La dilatacién de la aorta ascendente tiene una mayor inciden-
cia en las cardiopatias congénitas. Existe una relacion clara entre
la dilatacién aédrtica y sindromes como el Marfan, la valvula adrtica
bictispide y la coartacién de aorta>*. También, hay otras cardiopa-
tias congénitas asociadas a la dilatacién de aorta como el ventriculo
Gnico, la atresia o estenosis pulmonar, el truncus arteriosus, la
transposicién de grandes arterias y el corazén izquierdo hipopla-
sico. Se produce una degeneracion medial de la aorta por alteracién
de las fibras elasticas, aumento de la matriz extracelular y desorga-
nizacién del musculo liso, provocando una debilidad de la pared y la
dilatacién aértica, mas frecuentemente a nivel de laraiz*. La valvula
aértica bicidspide es el defecto cardiaco congénito mas frecuente,
con una prevalencia al nacimiento del 1-2% y siendo mas frecuente
en hombres”. El objetivo primario del tratamiento médico es redu-
cir los cambios en la pared adrtica y la progresion de la dilatacién
aértica. De primera linea se han usado los betabloqueantes en el
sindrome de Marfan. De segunda linea y mas recientemente, se ha
apreciado efecto protector también de los antagonistas del receptor
de la angiotensina Il en modelo animal, siendo desconocido de los
inhibidores de la enzima convertidora de angiotensina. Para evitar
la diseccion aguda de aorta o la rotura, debe realizarse cirugia profi-
lactica de la aorta ascendente de acuerdo a las recomendaciones*>.

La diseccién aguda de aorta se define como la rotura de la capa
media adrtica que resulta en la separacién de las capas, dando lugar
ados luces. Cuando existe afectacion de la aorta ascendente (tipos I
y Il de Bakey segtin afectacién de aorta descendente asociada o afec-
tacion aislada de aorta ascendente respectivamente, que engloban
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el tipo A de Stanford) es una urgencia quirtrgica, pues existe un 50%
de mortalidad a las 48 h sin la intervencién. Sigue habiendo con-
troversia en la indicacién de cirugia en caso de déficit neurolégico
0 coma, como en el caso presentado, pero se prevé su recuperaciéon
cuando se alcanza una rapida reperfusion cerebral, sobre todo si el
tiempo entre la aparicién de los sintomas y la llegada a quir6fano
esmenorabsh’.

Respecto a la coartacién aédrtica, que supone el 5-8% de las
cardiopatias congénitas junto a otras anomalias que originan un
estrechamiento de la luz aértica, tiene un espectro variable de
presentacién, pudiendo incluir shock y bajo gasto sistémico en el
periodo neonatal tras el cierre ductal. Puede aparecer aislada o aso-
ciado a otras lesiones, siendo lo mas frecuente la valvula aértica
bictspide (30-80%). En la edad pediatrica, se opta por su reparacién
por toracotomia o esternotomia media, ya que la aortoplastia per-
cutdnea se asocia a elevadas tasas de recoartacién'-. En cambio, en
adultos la primera opcién es el implante endovascular de un stent
sila anatomia es apropiada°. Esti recomendada su reparacién en
caso de existir un gradiente de presién mayor a 20 mmHg entre las
extremidades superiores e inferiores, con hipertension de extremi-
dades superiores, una respuesta de presién arterial anémala o una
importante hipertrofia ventricular. Debe considerarse la interven-
cién cuando el estrechamiento aértico es mayor al 50% respecto
al diametro aértico en diafragma asociado a hipertensién arterial,
pudiendo considerarse en este caso en ausencia de hipertensién
arterial®.

A pesar de la frecuente asociacion de la coartacién aértica con
aneurismas, es rara la asociacién a diseccién de aorta (menor al 1%),
mayormente descrita en aorta descendente’. En el caso descrito,
ya se podia apreciar el hallazgo de la coartacién aértica asociada
al sindrome aértico agudo, a pesar de que la reduccién de calibre
aértico en aorta toracica descendente también podria deberse al
shock que presentaba la paciente. A pesar de que no hay pautas
de manejo establecidas, se priorizé el tratamiento del sindrome
aértico agudo tipo A con riesgo vital inminente sobre el tratamiento
de la coartacién aértica, por lo que se realizé el abordaje descrito
en dos tiempos con dos objetivos: el primero, tratar inicialmente la
patologia con mal pronéstico inmediato, y el segundo, de reducir la
morbilidad asociada a los procedimientos en un mismo tiempo. En
conclusién, el tratamiento endovascular de la coartacién de aorta
es de eleccion, seguro y efectivo, incluso en casos complejos como
el presentado en un segundo tiempo. Se debe ofrecer un manejo
integro de la patologia adrtica, en centros especializados con un
equipo multidisciplinar, con resolucién en todos los escenarios y de
posibles complicaciones, como el caso presentado que fue abordado
integramente por el Servicio de Cirugia Cardiovascular, optando por
abordajes hibridos en casos necesariosS.
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Figura 3. A) Imagen radioscépica en la que se observa el stent cubierto aértico de 16x58 cm implantado en zona 3-4 aértica, que se ha insertado por via femoral, con objetivo
de expansién a 17 mm, con apertura o «flaring» de 20 mm de longitud de extremo distal a 22 mm de didmetro. También, se observa el catéter pigtail para inyeccién de
contraste a través de la subclavia izquierda, que se ha insertado por via humeral izquierda. B) Imagen radioscépica de resultado final con inyeccion de contraste a través del
catéter pigtail, confirmando la correcta expansién de la zona coartada. C) Reconstruccién de la TC de aorta postimplante de stent aértico. Se aprecia el stent implantado en

la zona de coartacién sin complicaciones.
Consideraciones éticas

Aprobado por el Comité de Etica de la Investigacién con Medi-
camentos del Hospital Universitario y Politécnico La Fe.
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