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INTRODUCCION: Los pacientes con SMF muestran un mayor riesgo de degeneracién adrtica
que el resto de la poblacion, presentandose como aneurismas, roturas y disecciones. Aunque el
procedimiento de Bentall se ha considerado el estandar de oro en el tratamiento quirdirgico de
las enfermedades combinadas de la valvula adrtica y la aorta ascendente, tradicionalmente, las
manifestaciones adrticas en pacientes con SMF se reparan con técnicas quirdrgicas abiertas, ya que
la reparacion endovascular en los pacientes con SMF es todavia controvertida.

CASO CLINICO: Se describe el caso de un paciente con antecedente de Sindrome de Marfan y
diagndstico de estenosis adrtica severa mas aneurisma adrtico, con necesidad de un procedimiento
quirdrgico avanzado y de alta experticia para su resolucion y ante la dificultad dada por su
comorbilidad.

EVOLUCION: Se realizé cirugfa de Bentall/ De Bono més reemplazo de vélvula adrtica mecénica
con éxito; sin embargo hubo un sangrado transquirtrgico de 3 600 ml. El paciente requirié apoyo
de marcapasos, soporte vasopresor y administracion de hemoderivados. En el transcurso de su
hospitalizacion en la UCI presentd sepsis de foco pulmonar, tratado con antibidticos de amplio
espectro, con resolucién completa del cuadro luego de 62 dias de hospitalizacién. Tras alta médica
se mantuvo en controles, sin nuevas complicaciones relacionadas a su enfermedad de base hasta
la actualidad.

CONCLUSION: La reparacién quirtirgica de aneurismas adrticos en pacientes con sindrome de
Marfan ha evolucionado gracias a los avances cientificos, como se evidencié en este caso, lograndose
una disminucién de la tasa de mortalidad quirdrgicay mejorando la calidad y esperanza de vida del
paciente con esta patologia de base.

PALABRAS CLAVE: SINDROME DE MARFAN, ANEURISMA DE LA AORTA, ESTENOSIS DE LA VALVULA
AORTICA, CIRUGIA CARDIACA.

Case Report: Bentall De Bono, technique of choice for a patient with aortic aneurysm and Marfan
syndrome

BACKGROUND: Patients with Marfan syndrome have a higher risk of aortic degeneration than the
rest of the population, presenting with aneurysms, ruptures and dissections. Although the Bentall
procedure has been considered the gold standard in the surgical treatment of combined diseases
of the aortic valve and ascending aorta; traditionally, aortic manifestations in patients with Marfan
syndrome are repaired with open surgical techniques, since endovascular repair in this patients is still
controversial.

CASE REPORT: We describe the case of a patient with a history of Marfan syndrome and a diagnosis of
severe aortic stenosis and aortic aneurysm, in need of an advanced and high expertise surgical proce-
dure for its resolution and considering the difficulty given by his comorbidity.

EVOLUTION: Bentall/De Bono surgery with mechanical aortic valve replacement was successfully per-
formed; however, there was a trans-surgical bleeding of 3 600 ml. The patient required pacemaker su-
pport, vasopressor support, and administration of blood products. During his hospitalization in the ICU,
he presented with pulmonary sepsis, treated with broad-spectrum antibiotics, with complete resolu-
tion of the condition after 62 days of hospitalization. After being discharged, he remained in follow-up,
with no new complications related to his underlying disease to date.

CONCLUSION: Surgical repair of aortic aneurysms in patients with Marfan syndrome has evolved
thanks to scientific advances, as evidenced in this case, achieving a decrease in surgical mortality rate
and improving the quality and life expectancy of patients with this underlying pathology.

KEYWORDS: MARFAN SYNDROME, AORTIC ANEURYSM, AORTIC VALVE STENOSIS, THORACIC SURGERY.
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El sindrome de Marfan (SMF) es una alteracion congénita del tejido
conjuntivo, producto de mutaciones en el gen FBN1 del cromosoma
15. Este sindrome afecta a 2-3 de cada 10000 personas. Los pacientes
con este sindrome muestran un mayor riesgo de degeneracion
adrtica que el resto de la poblacién, dentro de las que se pueden
reportar los aneurismas, roturas y disecciones. Las alteraciones
adrticas producidas por esta patologia suelen repararse con cirugia
abierta por considerarse mas duradera; la reparacién endovascular
en los pacientes con SMF es todavia controvertida, dado el
trastorno subyacente del tejido conectivo existe preocupacién por
las disecciones intraoperatorias, roturas debido a los dispositivos
empleados y complicaciones tardias como la degeneracion del
cuello adrtico. La degeneracion adrtica continuada en pacientes
con SMF da como resultado la necesidad de una reintervencion
tardia en un sitio adrtico distal luego del reemplazo de la aorta
proximal en mas del 25% de los pacientes [1].

El procedimiento de Bentall se ha considerado el estandar de oro
en el tratamiento quirdrgico de las enfermedades combinadas
de la valvula adrtica y la aorta ascendente desde que Bentall y
DeBono describieron por primera vez la técnica para el reemplazo
completo de la aorta ascendente y la valvula adrtica con reimplante
de las arterias coronarias en 1968. La primera vez que se realizd
fue en un sujeto de 33 afios con sospecha diagndstica de SMF; a
este individuo se le insertd una vélvula mecanica Starr-Edwards
tejida manualmente en un injerto tubo de teflén, en el cual los
orificios coronarios se suturaron directamente sin separacion de
la pared de la aorta [2]. El empleo de técnicas modificadas para la
reconstruccidn coronaria, reducen el sangrado intraoperatorio y
disminuyen la morbi-mortalidad perioperatorias. Los criterios para
seleccionar el tipo de valvula a emplear (bioldgica o mecanica) son
los mismos que para reemplazar la valvula aértica. [3].

El presente tiene como objetivo describir el caso de un paciente con
diagndstico de Sindrome de Marfan y estenosis adrtica severa mas
aneurisma adrtico, con necesidad de un procedimiento quirtirgico
avanzado y de alta experticia para su resolucién y ante la dificultad
dada por su comorbilidad.

Paciente de sexo masculino, de 43 afios de edad, con antecedente
patoldgico de Sindrome de Marfan y aneurisma de aorta abdominal
infrarrenal e hipogastrico bilateral, ambos diagnésticos realizados
hace 5 afios. Tras su diagndstico el paciente se mantuvo en controles
regulares en la ciudad de Guayaquil. En el transcurso de estos
controles se evidencié aumento progresivo de las dimensiones del
aneurisma, con conducta expectante.

El paciente refirié que hace un afio empez6 a presentar disnea de
medianos esfuerzos y palpitaciones, por lo que acudié a recibir
atencion médica y mediante ecocardiograma fue diagnosticado
de un aneurisma de aorta ascendente. Hace 3 meses el cuadro
progresé a disnea de pequefios esfuerzos, ademas el paciente refirié
sincopes. Ante la necesidad de resolucién quirdrgica, se decidio su
derivacion a la ciudad Cuenca por falta de capacidad resolutiva.

En esta casa de salud se realiz6 una nueva valoracion. Al examen
fisico, se aprecid soplo holosistélico adrtico grado 1I/IV, sin mas
alteraciones. Nuevo ecocardiograma, confirmé aneurisma de
aorta ascendente, una FEVI deprimida de 33% y estenosis grave de
valvula aortica. Se confirmé el diagndstico con tomografia de torax
y resonancia magnética, por lo que se decidid resolucién quirlrgica
de aneurisma de aorta ascendente mediante técnica Bentall de
Bonoy se programd cirugia.

56 Revista Médica HICA Vol. 14 Num. 1. Abril 2022

Imagen 1. Resonancia Magnética de Aneurisma Toracico y
abdominal

ANEURISMA

El procedimiento se realizd través de esternotomia media, con
derivacion cardiopulmonar a través de la canulacién en la aorta
ascendente y en la arteria femoral. Con tiempo de coagulacién
optimoy el paciente estable se inicid circulacion extracorpdreay tras
pinzamiento de la aorta ascendente y realizacién de cardioplejia
se descendié temperatura consiguiendo una hipotermia sistémica
a 28 grados. Identificado el aneurisma se realizd aortotomia
longitudinal y reseccion de la vélvula adrtica nativa, se disecaron
los ostiums coronarios y se procedié a medir el didmetro de la
vélvula, la cual fue ndmero 27. Se colocaron puntos para fijacién en
el anillo y se realizé implante de la vlvula mecanica, se comprobd
fijacion de la misma y se procedié a realizar anastomosis termino-
terminal de aorta. Se inicid ascenso de temperatura. Con el
paciente en inestabilidad térmica y hemodinamica, por sangrado
transquirdrgico de 3600 ml, se colocd un tubo retroesternal 32
frenchy lead de marcapasos epicardico en pared libre de ventriculo,
se comprobd funcionamiento de marcapsos y se realizd cierre
parcial de pericardio. Con un tiempo de circulacién extracorpérea
de 3 horas 28 minutos y tiempo de pinzamiento de 2 horas 34
minutos se realizé empaquetamiento.

En el postquirlrgico inmediato, con bradicardia sinusal, ademas
del apoyo de marcapasos, requirid soporte vasopresor con
norepinefrina 0.3 ug/kg/min, dobutamina 5-7 ug/kg/min,
adrenalina 0,1-0,3 ug/kg/min, vasopresina a 20-30 ml/hora). Se
administré hemoderivados y se trasladd al paciente a la unidad
de cuidados intensivos. Se evidencié hemoglobina de 8.1 mg/dL
(prequirdrgica de 15.1 mg/dL), con acidosis metabdlica, la misma
que persistié pese a la a reanimacién hidrica y administracién de
hemoderivados, por lo que se realizé administracion parenteral de
bicarbonato con lo que se obtuvo mejoria en la siguiente gasometria
de control. A las 24 horas se realizé revision de sitio quirdrgico
mas desempaquetamiento, sin complicaciones y se retiré tubo
retroesternal. Se inicid inici6 destete de vasopresores a vasopresina
0.02 ui/miny norepinefrina 0.25 mcg/kg/min.

Imagen 2. Fotografia que muestra la Técnica Bentall de Bono
realizada en el paciente.

TECNICA BENTALL DE BONO
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En el quinto dia de hospitalizacidn se reportd Pseudomona aeuroginosa
en cultivo por aspirado traqueal, que se realizé debido la presencia de
alzas térmicas. Seinicié terapia antibidtica con piperacilina-tazobactam.
Se retiré el marcapasos, debido a que el paciente ya presentaba un
ritmo sinusal.

Al décimo dia de ingreso, debido a la intubacién prolongada y weaning
dificultoso se le practicé una traqueotomia percutanea, con colocacién
de traqueostomo. Al dia 12 de hospitalizacidn, se evidenci6 en TAC de
térax, un foco condensativo basal izquierdo en pulmén, indicativo, en
concordancia con el cuadro clinico, de neumonia; ademas se evidencié
derrame pleural laminar y neumotdrax laminar anterior izquierdo.
Se indicd antibioticoterapia dirigida con meropenem y se suspendié
piperacilina-tazobactam. En el dia 13 de ingreso el paciente presentd
bradicardia subita y posterior actividad eléctrica sin pulso; se realizd
masaje cardiaco durante un minuto aproximadamente, obteniéndose
retorno de la circulacién espontdnea. Se reinici6 soporte vasopresor por
sospecha de shock séptico.

El paciente empezé a evolucionar favorablemente y a los 24 dias de
hospitalizacion se logré progresion ventilatoria a mascarilla traqueal y
al dia 28 de hospitalizacion se retird el traqueostomo. Sin embargo al dia
31 fue necesario volverlo a colocar, debido a que el paciente presentd
una evolucién térpida, con febricula sostenida, requerimientos elevados
de oxigeno, saturacion de oxigeno entre 70 y 78%, inestabilidad
hemodinamica con hipotensidn, presencia de estertores crepitantes
bibasales, aumento de reactantes de fase aguda y leucocitosis con
neutrofilia, con diagndstico diferencial de shock cardiogénico vs shock
séptico de foco pulmonar. Ademas el paciente present6 episodio de
deterioro neuroldgico subito, con desaturacion de oxigeno (hasta 20%)
por lo que se iniciaron maniobras de reanimacién cardiopulmonar
avanzada por 3 minutos, se intubd y se decidié reingreso a UTI para
manejo post parada cardiaca, donde se inicié soporte ventilatorio
invasivo. Tras valoracion por servicio de infectologia se decidid inicio de
terapia antibidtica a base de piperacilina mas tazobactam y vancomicina
por 8 dias.

El paciente evolucioné favorablemente por lo que al dia 44 de ingreso
se suspendid apoyo vasopresor, se evidencio disminucién de reactantes
de fase aguda y disminucion de valor de leucocitos y neutrdfilos. Se
logré destete de dexmedetomidina y al dia 46 por evolucién favorable
se decidié su traslado a servicio de Cardiologia. En el dia 53 de su ingreso
se decidid retiro de traqueostomo por parte de cirugia pulmonar.

El paciente continué su evolucion favorablemente y permanecié
hemodinamicamente estable, sin requerimientos de oxigeno,
cumpliendo terapia fisica, deglutoria y de lenguaje, con progreso
aparente, motivo por el que al dia 62 de su ingreso se decidi6 el alta
médica con seguimiento por consulta. A los 5 dias del alta, el paciente
acudié a su primera consulta tanto por cardiologia como cirugia
cardiotoracica para control de indices de INR y ajustes de medicacién
(warfarina). Luego se mantuvo en controles mensuales, sin nuevas
complicaciones relacionadas a su enfermedad de base hasta la
actualidad.

El sindrome de Marfan es un trastorno genético que provoca destruccion
de las fibras elasticas de los tejidos, siendo el sistema cardiovascular
uno de los mas cominmente afectados, produciendo una dilatacion
progresiva de la aorta provocando insuficiencia adrtica grave o diseccion
adrtica aguda [4], como es el caso de nuestro paciente. La base de la
prevencidn y manejo de las complicaciones adrticas relacionadas con el
Sindrome de Marfan es el tratamiento quirtrgico de dichos defectos. Los
esfuerzos para abordar el riesgo de diseccion adrtica han logrado una

evolucién gradual en las técnicas desde 1968, tras el primer reemplazo
de raiz adrtica descrito por Bentall and De Bonoy siguen avanzando para
mejorar dramaticamente la expectativa de vida de estos pacientes [5].
En el presente caso se realizé la técnica Bentall/De Bono, con reemplazo
de valvula adrtica mecanica y empaquetamiento con un tiempo de
circulacidn extracorpérea superior a las tres horas.

Antes de que la intervencidn quirdrgica se volviera comun, la mediana
de supervivencia en el sindrome de Marfan era de aproximadamente
48 afios y la mayoria de las muertes prematuras se debian a patologia
adrtica. Con la disponibilidad de cirugia cardiovascular apropiada para
minimizar el riesgo de complicaciones adrticas, la esperanza de vida de
los pacientes de Marfan ahora es similar a la de la poblacién general [6].

En Cuba, se realizd un estudio descriptivo entre enero de 2007 y
diciembre de 2010, en el cual se intervinieron quirirgicamente de
manera consecutiva 6 pacientes con diagnéstico de Sindrome de
Marfan en el Servicio de Cirugia Cardiovascular del Hospital “Hermanos
Ameijeiras”, la diseccién adrtica fue la enfermedad de mayor incidencia
y latécnica quirdrgica empleada fue la de Bentall De Bono; la mortalidad
fue del 16.6% (n=1); el resto de paciente tuvo una excelente evolucidn,
con supervivencia al afio de seguimiento del 100% [7].

La expectativa de vida en los pacientes con sindrome de Marfan aumenta
con la resolucién quirdrgica, siendo la técnica Bentall de Bono la mejor.
Con esta técnica se consigue una supervivencia tras la cirugia del 94%,
83% y 75% a los 2, 5y 10 afios respectivamente, con una mortalidad
perioperatoria del 3.7% (n=2) [8].

Los efectos a largo plazo y la durabilidad son importantes al momento
de elegir el tipo de resolucidn quirlirgica; el abordaje quirdrgico puede
realizarse utilizando una valvula mecénica o una vélvula de tejido
prostético, otra opcidn es el reemplazo adrtico con preservacion de la
vélvula. La mayoria de cirujanos tienden a utilizar valvulas mecanicas
para el reemplazo de la raiz adrtica para evitar la reoperacion, pero el
riesgo de reoperacion debe sopesarse frente al riesgo de accidente
cerebrovascular y hemorragia, por la necesidad de anticoagulacion
de por vida. Se plantea que el riesgo estimado de un evento trombo-
embolico asociado a al remplazo con vélvula mecénica es del 0.7% al
afio; comparado al riesgo de reoperacién del 1.3% al afio, en el caso de
preservacion de la valvula [2,5].

La vélvula mecénica ha mostrado ser efectiva, incluso mas efectiva que
la bioldgica. Ouzounian et al., compararon el reemplazo de la raiz con
preservacion de la valvula adrtica y el Bentall mecanico y el Bio-Bentall;
el mencionado estudio demostrd que el procedimiento de preservacion
de la vélvula adrtica se asocié con una reduccién de la mortalidad
cardiaca y de las complicaciones relacionadas con la valvula, en
comparacién con el Bentall mecanico y el Bio-Bentall. Los pacientes que
recibieron Bio-Bentall mostraron una mayor frecuencia de insuficiencia
adrtica que los otros dos procedimientos. Ese estudio indicé que las
tasas de re-intervenion de la vélvula adrtica resultaron mayores entre
los pacientes que se sometieron a reparacion con valvulas bioldgicas
que entre los pacientes con vélvula mecanica [9]. Sobre esto Mutsuga
et al., plantean que, a pesar de haber tenido buenos resultados en su
estudio sobre el procedimiento Bio-Bentall, se ha reportado que el
procedimiento se asocia con algunas complicaciones, que incluyen la
formacién de pseudoaneurismas y la degeneracion de las valvas por
reaccion del sistema inmune [3].

Todas las cirugias cardiacas durante la toracotomia son peligrosas,
especialmente para los pacientes donde el aneurisma de la aorta
esta cerca del esterndn, lo que hace que la distancia entre el esternén
y la aorta y el ventriculo derecho sea mas corta. Si no se toman
medidas preventivas, aserrar a ciegas el esternén, puede ocasionar
graves consecuencias como una hemorragia [9]. Una de las medidas
que se toman para evitar cualquier complicacién es la derivacién
cardiopulmonar periférica antes de aserrar el esterndn; otra medida
es colocar electrodos de desfibrilacion de superficie de forma rutinaria
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antes de la cirugia y realizar la desfibrilacion eléctrica a tiempo
cuando se produzca la fibrilacién ventricular durante la toracotomia
[10]. Desafortunadamente, en este paciente si se presenté una
complicacidn transquirdrgica, existié un sangrado de 3 600ml, por lo
que se decididé empaquetar hasta conseguir estabilidad y proceder
a culminar la cirugia. El paciente presentd disminucién de la
saturacion de oxigeno y bradicardia asociada al shock cardiogénico,
que requirieron de traqueostomia y apoyo con marcapasos,
vasopresores y administracion de hemoderivados.

Las infecciones, que incluyen infeccién del injerto, fistula, abscesos
y mediastinitis, se reportan entre las posibles manifestaciones
asociadas con las complicaciones del procedimiento de Bentall
[11,12]. Las infecciones cardiovasculares presentan una incidencia
relativamente baja, pero tienen una alta morbilidad y mortalidad
[13]. El ndmero de sujetos con evidencia de infecciones esta
aumentando progresivamente como resultado del mayor uso
de material protésico, incluida la valvula protésica, el dispositivo
eléctrico cardiaco implantado y la prétesis vascular. Las infecciones
cardiovasculares pueden ocurrir por los defectos de la aorta con la
colocacion de un injerto adrtico compuesto (es decir, un injerto de
tubo vascular unido a una valvula mecanica o bioldgica y el injerto
de tubo de valvula adrtica) [14]. El diagndstico puede ser realmente
un desafio tanto en el contexto agudo, debido a la presencia de
factores de confusion (es decir, acumulacién de liquido y aire
posquirdrgicos inflamatorios en el sitio operatorio), como en el caso

ABREVIATURAS

de infecciones tardias por la presencia de factores de confusién no
especificos [15]. Ventajosamente en este paciente no se presentaron
infecciones cardiovasculares; sin embargo el paciente presentd
neumonia asociada a la intubacién con posterior choque séptico,
que prolong6 su estancia hospitalaria y su tiempo de recuperacion
postquirdrgica; a pesar de esta complicacion el paciente evolucioné
favorablemente y fue dado de alta en buenas condiciones de
salud y con controles posteriores en los que no presentd otras
complicaciones asociadas a su patologia de base.

La reparacién quirirgica de aneurismas adrticos en pacientes
con sindrome de Marfan ha evolucionado gracias a los avances
cientificos, como se evidencié en este caso, lograndose una
disminucién de la tasa de mortalidad quirdrgica y mejorando la
calidad y esperanza de vida del paciente con esta patologia de base.
En este caso en particular, el trabajo interdisciplinario logré mejorar
el prondstico de vida de este paciente; realizandose la cirugia con
éxito y atendiendo oportunamente las complicaciones que se
presentaron. Aunque la eleccién de la técnica mas eficaz para el
reemplazo de valvula adrtica en pacientes con sindrome de Marfan,
sigue siendo motivo de debate, se sigue investigando en ese sentido,
para reducir, en cuanto sea posible, las complicaciones quirdrgicas.

SMF: Sindrome de Marfan; FEVI: Fraccién de Eyeccién del Ventriculo Izquierdo.
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