Sindrome Aortica Aguda

Dra. Lidia Canales Aliaga
Hosp. Mltua de Terrassa

Grup de malalties que afecten de forma aguda a la paret de l'aorta i que es presenten amb un quadre clinic
generalment comu:

e Dissecci6 aortica (DA)
e Ulcera penetrant (UP)
e Hematoma intramural (HIM)

Aquestes tres entitats estan interrelacionades i a vegades es presenten a la vegada en un mateix pacient i
és dificil saber quin ha estat I'event que ha succeit en primer lloc

Els mecanismes fisiopatoldgics poden ser diferents perd hi ha basicament dos grups de malalts:
A. Pacients grans: arterioesclerosi
B. Pacients joves:Alteracions valvulars, sde de Marfan,colagenopaties

CONTEXTE CLINIC COMU:
Factors de risc:

>80% HIPERTENSIO

Anomalias valvulares; Coartacion adrtica
Enf. Tejido conectivo (Marfan, Ehler-Danlos)
Aneurismas; necrosis quistica capa media
Infecciones; aortitis no infecciosa

Embarazo (3€r trim., parto)
Cirugia/cateterismo previo

e Cocaina, crack, anfetaminas (no HTA)

Diagnostic

TC:

Avantatges: Prova d’eleccid.gran disponibilita | rapidesat.

Alta sensibilitati especificitat(Proximes al 100%)
Limitacions: Dificultat per veure lloc de reentrda
No pot informar de possibles insuficieéncies valvulars ni pot valorar coronaries

RM:

avantatges :Insuficiencia valvular,fluxes lents

Limitacions:Poc disponoble | poc rapida
Eco Transesofagica: gran limitacié perquée no pot veure tota I'aorta | és operador depenent

TécnicadelaTC:
Des de 3 cm per sobre de crossa aortica fins bifurcacié iliaca
Primer TC sense contrast (10/7/7): Hematoma intramural.Sagnat agut

2°TC amb contrast (7/5/5)
- 120ml, 3ml/s; brag dret (Tronc braquiocefalic esquerre)
- Disparar: 25” (ROI Aorta)

TC multitall amb col.limacié fina i solapament del 50%



Qué busquem:

Desgarro intima (Dissecci6 tipica), HIM, UAP
Derrame pericéardico; signos de rotura

Extensién, afectacion de ramas:isquemia de érganos
Permeabilidad de LF, compresion de LV

Tamafio de la aorta

Classificacio: Tipus A (aorta ascendent) les més freq 75%

Tipus B (Aorta descendent dsprés subclacvia esq)
Important doncs el tractament de la tipus A és quirtrgic | de la tipus B és medic.
Dissecci6 cronica: Simptomes de més de dos setmanes

DISSECCIO AORTICA TIPICA (70%)

Ruptura intimo-medial

- laceracié de la intima y capa interna de la mitja (Porta d’entrada)
- doble lllum (LV/LF)

- LV en general més petita, fluxe més rapid

Factor predisponent: HTA més forces mecaniques amb major impacte en punts fixes aorta: A ascendent
paret lateral dreta | a.descendent proxima al lligament arteriés.

Diagnostic:
TC sense contrast: Pot no veure’'s RES el que no descarta una dissecci6
Calcificacions de la intima desplacades | imatges d’alta densitat que representa llum fals trombosada.
TC amb contrast:
Intimal flap que separa Llum falsa de Llum verdadera
Important diferenciar-ho sobretot si tractament endovascular
Formes d'intimal flap
Diferenciacio entre llum falsa | verdadera:
Llum verdadera: continuacié amb arees no dissecades (dificil quan s’origina a arrel aorta)
Llum falsa:
Signe de la teranyina
Signedel Bec
Més petita
Possible trombosi

Morfologia peculiar de la disseccio:

Invaginacié intimo-intimal (Signe del mitjo)Disseccio circumferencial, llum envoltada per una altra
llumla llum interna seria la llum verdadera

Multiples llums falses(mercedes Benz)
Morfologia isquémica llum verdadera (Forma concava)

HEMATOMA INTRAMURAL

Hemorragia a la capa mitja per sagnat dels vasa vasorum
Mes freq tipus B | en dones

Evolucié: Pseudoaneurisma o aneurisma. El més Freq
Ruptura
Dissecci6 tipica
Ressolucio espontania



Diagnostic;

TC sense contrast important en el diagnostic de la sde aodrtica aguda perd basicament el el diagnostiuc de
'hematoma intramural. Qué es veu? Imatge a la paret en forma semillunar d'alta densitat | si hi ha
calcificacions de la intima es podran veure desplacades. Amb la tc amb contrast podria passas emmascarat
aguest hematoma intramural.

Indicadors de progressié: Tipus A, edat avancada (>5cm), a major hematoma, si apareixen imatges
d’'ulceracid o disseccio.
Important controversia el tractament | pronostic.Semble que té millor pronostic.

ULCERA PENETRANT

Pacients d’edat més avancada i mes frq tipus B

Placa ateromatosa que s'ulcera | produeix una erosié de la capa intima | es produeix un hematoma a la
capa mitja podent-se produir un seudoaneurisma o bé una ruptura

Localitz més freq: Aorta descendent | arc aortic

Al ser de tipus B més frq el tractament en principi és médic | si s’ha de realitzar cirurgia aquesta és molt
complicada | implica alta morbilitat | mortalitat

TC sense contrast:

Imp ateroesclerosi amb calcif de la intima | hematoma intramural que amb frg sén focals pq
I'ateroesclerosi frena la progressio de I'hematoma

TC amb contrast
Imatges de contrast fora de la llum aortica
Troballa incidental d'Ulceres a la intima: Qué fer? Important saber si el pacient té dolorono I siala TC es
veuen imatges d’hematomes intramurals
Si no hi ha dolor ni hematoma cal fer seguiment
Complicacions:

Toraciques

Ruptura: Pericardi (TAponament, primera causa de mort), pleura, mediasti, abdomen
Isquémia organs: Marca el pronostic i un terg dels pacient poden presentar signes a I'nici del quadre

Tipus A: Isquémia de coronaries o SNC

Hematoma dissecant interstici de les artéries pulmonars: Imatge de manguito envoltant les artéries
pulmonars | que amb contrast disminueix la llum de I'artéria pulmonar.

Abdominals (27%)

Per dos mecanismes.

Afectacié estatica: La dissecid s’exten per la branca | provoca una estenosi.

Tract: Stent intravascular

Mecanisme dinamic: compressio de la llum verdader per la llum falsa amb prolapse intimal que taponaria la
sortida de la brancaamb manca d'irrigacié de I'drgan en guestio.

Tract: Fenestraci6 per disminuir la pressié en la llum falsa.



Aneurisma aortico

Hablamos de aneurisma cuando existe un aumento de, al menos, el 50% sobre el diAmetro normal.
Tipos de aneurismas

Localizacién
e ascendente, arco, descendente y toracoabdominal.

Morfologia
e Fusiforme: dilatacién simétrica que afecta a toda la circunferencia de la pared adrtica
e Sacular: dilatacién localizada que suele afectar sélo a un segmento de la pared adrtica

Pseudoaneurisma
e Dilatacion localizada que en realidad no es un aneurisma pues no contiene todas las capas de la
pared adrtica; puede ser consecuencia de una rotura contenida de la pared adrtica o de origen
infeccioso (aneurisma micotico).

Hay que tener en cuenta que la presencia de un aneurisma aértico es un marcador de enfermedad adrtica
difusa y que hasta un 25% de los pacientes con un aneurisma de aorta toracica tienen un aneurisma de
aorta abdominal.

Etiopatogenia

e Degenerativo (arterioscleroético, hipertension, tabaquismo).
e Enfermedades inflamatorias (arteritis de células gigantes, Takayasu, sifilis terciaria, etc.).
e Alteraciones intrinsecas de la pared aértica:
.- SINDROME DE MARFAN.
.- Sindrome de Ehlers — Danlos.
.- VALVULA AORTICA BICUSPIDE.
e Micdtico.
e Traumatico.
e Postestendtico (estenosis adrtica, coartacion).

Los aneurismas degenerativos o arterioscleréticos son mas frecuentes en la aorta toracica
descendente y su patogénesis es similar a la de los de la aorta abdominal.

Muchos de los aneurismas de la aorta ascendente son con frecuencia el resultado de lo que se ha
dado en llamar degeneracién quistica de la media o necrosis quistica de la media y que histoldgicamente
consiste en una pérdida de células musculares lisas y degeneracion de las fibras elasticas con la presencia
en la capa media de espacios llenos de material mucoide o sustancia fundamental (mucopolisacaridos).
Estos cambios son muy tipicos de los pacientes con sindrome de Marfan (trastorno del tejido conectivo con
herencia autosémica dominante que se debe a mutaciones en uno de los genes de la fibrilina que es una
proteina estructural que se encarga de la disposicion y orientacion de la elastina aértica) y también se
observan , aunque con menor frecuencia, en los pacientes con véalvula aértica bicuspide.

La tasa de expansion de los segmentos aneurismaticos varia entre 1,2 y 4,3 mm por afio. Los
segmentos que mas rapidamente incrementan su diametro son los de la porcion media de la aorta toracica
descendente. La presencia de trombosis mural, la persistencia del habito tabaquico y la falta de control de
las cifras de PA se asocian a un incremento del tamafio del aneurisma.

La vélvula adrtica bicUspide es la cardiopatia congénita mas frecuente y es el resultado de la
formacién anormal de los velos valvulares durante la valvulogénesis. El tipo de herencia es compatible con
que sea autos6mica dominate, pero con penetrancia reducida.

La dilatacién de la raiz adrtica y aorta ascendente que acompafia en muchos casos a la valvula
aortica bicuspide es independiente del grado de disfuncién valvular. Tiene lugar en el 50-60 % de los
pacientes con valvula aértica bicUspide normofuncionante y es tan frecuente en estos como en los
individuos con valvulas bicuspides con estenosis moderada o insuficiencia aortica leve- moderada.



Aproximadamente, el 40% de los pacientes con sindrome de Marfan se complican con una diseccion
y tan sélo el 5 % de los pacientes con valvula adrtica bicuspide tendran diseccién. Sin embargo, la
prevalencia de la valvula aértica bicUspide en la poblacién es mayor que la del sindrome de Marfan (1-2 %
frente a 0,01%).

Manifestaciones clinicas de los aneurismas adrticos toracicos

e . Asintomaticos (40%)- Rx de térax; soplo de regurgitacion aortica.
e . Sintomaticos.
= Insuficiencia cardiaca (regurgitacién adrtica)
= Embolias
= Compresién de otras estructuras.
0 -VCS, venainnominada
0 traquea, bronquio principal izquierdo
o eso6fago
O n.recurrente laringeo
= Dolor toracico, interescapular (25-30 %)
= Rotura aértica
0 intrapleural izquierda
0 intrapericardica
0 esbfago
= Diseccion

Las consecuencias clinicas mas importantes del aneurisma adrtico son:
Regurgitacién adrtica.
Rotura aédrtica*(suele ir precedida de un periodo de expansion asintomatico).

Diseccién (suele ir precedida de un periodo de expansién asintomatico).
Reoperacion**.

*Un diametro aodrtico > 6 cm aumenta un 30% la probabilidad de rotura aértica.

**Sj el paciente que va a ser intervenido de una valvulopatia adrtica tiene una aorta ascendente que
mide mas de 5 cm tiene una incidencia de diseccion tras la intervencion del 27 %. Por tanto, es aconsejable
en estos casos no soélo el recambio valvular sino también el de la aorta ascendente en un mismo
procedimiento.

Diagnéstico de los aneurismas aérticos

Rx de Térax.

Ecocardiograma transtoracico (aorta ascendente).

Ecocardiograma transesofagico (aorta ascendente y toracica descendente).
Tomografia computerizada (cualquier localizacion)- requiere contraste.
Resonancia magnética (cualquier localizacién).

Aortografia.

La técnica mas utilizada en la practica clinica para el diagnéstico y seguimiento de los aneurismas aodrticos
es la tomografia computerizada.

Tratamiento

Aorta ascendente y arco aortico generalmente cirugia.
Aorta descendente y abdominal: tratamiento endovascular percutéaneo.



Enfermedad de Takayasu

La enfermedad de Takayasu es una inflamacién vascular que comienza como una periarteritis y que luego
progresa a una panarteritis, comprometiendo todas las capas arteriales con una infiltracién de células
mononucleares y formacion ocasional de granulomas con células gigantes. En una etapa posterior se
produce disrupcion de la lamina elastica con vascularizacion de la media y proliferacion intimal progresiva,
que conduce a la obliteracién luminal. En estados avanzados se esclerosa la intima y a veces se calcifica la
media

Etiologia
La etiologia aun es incierta.

Ciertas observaciones clinicas y de laboratorio permiten sugerir un mecanismo
autoinmunitario. Estas incluyen el hecho de que la enfermedad, al igual que el lupus, se
manifiesta primordialmente en mujeres jovenes entre la 22 y 32 década de la vida,
reportandose ademas el hallazgo de células LE en algunos pacientes. Se ha descrito
elevacién de anticuerpos antinucleares y hallazgo de anticuerpos antiaorta, se ha
encontrado un aumento significativo de la actividad de interleukina 2 sérica, lo que permite
plantear un fendmeno de hiperreactividad inmunoldgica de tipo humoral. También se ha
postulado una relacion con infeccidn por micobacterias ya que el 48% de los pacientes de
su serie ha tenido una infeccion tuberculosa previa y se encontré6 PPD (+) en el 81%. Las
primeras 2 casuisticas se originaron en México, donde la tuberculosis aun es un problema
endémico, lo que podria explicar esta observacién como coincidencia.

Cuadro clinico

La enfermedad de Takayasu afecta habitualmente a mujeres (90%) y su debut clinico en el
80% de los casos ocurre entre la segunda y tercera década de la vida. Su evolucion tiene 2
fases. En primer lugar se produce un compromiso inflamatorio sistémico que ocurre antes
de la pérdida o disminucion de los pulsos (fase pre-isquémica), y la segunda, que depende
de las consecuencias clinicas de la obliteraciéon arterial de los 6rganos afectados (fase
isquémica). No siempre estas fases son claramente reconocibles. En un porcentaje
importante de casos la primera etapa de la enfermedad cursa en forma subclinica o
simplemente debuta con un sindrome inflamatorio agudo asociado a fenédmenos oclusivos
arteriales.

Fase pre-isquémica: su comienzo es insidioso y se caracteriza por un compromiso del
estado general, fiebre, rigidez en la cintura escapulo-humeral, artralgias, nauseas y vomitos,
sudoracién nocturna, anorexia, pérdida de peso y alteraciones menstruales. Estos sintomas
son bastante inespecificos y preceden la aparicién de sintomas localizados, persistiendo
por algunas semanas. Posteriormente, en un 1/3 de los pacientes aparece dolor sobre los
trayectos vasculares en el cuello o en la region dorsal del térax o abdémen, probablemente
manifestando el compromiso inflamatorio arterial. También pueden aparecer
manifestaciones cardiopulmonares como palpitaciones, taquicardia, disnea y edema
periférico. En esta etapa se hace dificil el diagndstico diferencial con la enfermedad
reumatica u otras enfermedades del colageno que afectan a mujeres jovenes y evolucionan
con VHS elevadas. Hemos tenido oportunidad de ver pacientes catalogados y tratados
durante afios por enfermedad reumatica y solo la aparicion posterior de las manifestaciones
vasculares oclusivas permitieron plantear y confirmar el diagnéstico mediante un estudio
angiogréfico o histoldgico.

Fase isquémica: los sintomas de esta fase aparecen afios mas tarde y dependen de la
ubicacién anatémica del compromiso arterial. En contadas ocasiones hemos observado, al
igual que otros grupos, la aparicion precoz de sintomas isquémicos en forma simultanea
con el sindrome inflamatorio. Segun la topografia del compromiso vascular, la enfermedad
se clasifica en 4 diferentes tipos. Estos son:



e Tipo | : compromiso de arco adrtico y troncos supradrticos

e Tipo Il: compromiso de aorta toracica descendente y/o abdominal con sus
respectivas ramas

e Tipo lll: combinacion extensa del compromiso de los 2 tipos precedentes

e Tipo IV: cualquiera de los tipos previos asociado a compromiso de arteria
pulmonar.

El compromiso oclusivo 0 aneurismatico puede ser de grado variable y esto explica porque
la enfermedad puede pasar inadvertida y ser sélo un hallazgo del examen fisico o llegar a
severas manifestaciones de insuficiencia cerebrovascular con infarto cerebral, enfermedad
coronaria, insuficiencia adrtica, claudicacion intermitente de extremidades superiores y/o
inferiores, hipertension secundaria por coartacion adrtica 0 compromiso renovascular,
angina mesentérica y ocasionalmente a complicaciones de la formacion de aneurismas
arteriales.

Diagnéstico

Aunque no disponemos en la actualidad de un marcador biolégico o examen de laboratorio
especicfico para la enfermedad de Takayasu, encontramos con frecuencia ciertas
alteraciones de estudios hematolégicos que incluyen discreta anemia normocitica y
normocrémica con leucocitosis leve, elevacion de VHS, elevacion de inmunoglobulinas (en
especial IgG), -2 microglobulina e interleukina 2.

El diagnéstico definitivo se confirma mediante el estudio histopatélogico del segmento
arterial comprometido. Sin embargo ante la dificultad técnica en obtener una muestra de
tejido adecuada de una arteria afectada, incluso durante la cirugia reconstructiva, Ishikawa
ha propuesto una serie de criterios clinicos para plantear el diagnéstico de una enfermedad
de Takayasu.

1. Criterio obligatorio:
0 Edad de comienzo < 40 afios
2. Criterios mayores:
o0 Compromiso de porcién media de arteria subclavia izquierda
o0 Compromiso de porcién media de arteria subclavia derecha
3. Criterios menores
0 VHS elevada
Carotodinia
Hipertension arterial
Insuficiencia o anuloectasia adrtica
Lesion de arteria pulmonar
Compromiso car6tida comun izquierda en su porciéon media
Lesién distal del tronco braquiocefalico
Compromiso de aorta toracica descendente
Compromiso de aorta abdominal

OO0OO0OO0OO0OO0OO0OO

Ademas del criterio obligatorio, la presencia de 2 criterios mayores, o 1 mayor y 2 0 mas
menores, 0 4 0 Mas menores, sugiere con alta probabilidad la presencia de una enfermedad
de Takayasu. Una adecuada anamnesis asociada a un prolijo exadmen fisico, permite con
frecuencia plantear la hipétesis diagnostica, que posteriormente se confirmara mediante un
estudio radiolégico e histopatoldgico.

Radiologia
Angiografia

la lesién arterial tiene caracteristicas tipicas que permiten diferenciarla de otras patologias
vasculares: la estenosis es de tipo tubular y larga, originandose en la aorta misma o0 a pocos
mm del origen de la arteria comprometida. En etapas tardias puede progresar a oclusién
completa observandose abundante circulacién colateral. Cuando se compromete con el
proceso inflamatorio, la aorta ascendente tiende a dilatarse y conduce secundariamente a
una insuficiencia aértica. Las lesiones coronarias son ostiales. En el &rbol cerebrovascular



se comprometen los troncos supraadrticos en su porcion media preservandose indemnes la
bifurcacién carotidea o arterias vertebrales. Estas Ultimas se hipertrofian considerablemente
cuando existe compromiso carotideo bilateral, pudiendo suministrar el flujo cerebral
completo sin manifestacion clinica de isquemia. En la aorta toracica descendente y
abdominal podemos encontrar una coartacion en sitio no habitual que generalmente es
extensa y muchas veces afecta el segmento visceral de la aorta abdominal,
comprometiendo el origen de tronco celiaco, arteria mesentérica superior y/o renales. El
compromiso de arterias intercostales es infrecuente. En el 5 - 10% la arteria comprometida
evoluciona a la dilatacion aneurismatica.

Ecografia

Engrosamiento circumferencial homogéneo de la pared de los vasos, oclusién vascular y
dilatciones asi com altos flujos postestendticos.

CT

En la fase precoz de la enfermedad: engrosamientos de las paredes arteriale( es importante
en el diagnéstico precoz de la enfermedad). Posteriormente pueden detectarse aneurismas,
estenosis y engrosamiento concéntrico de paredes arteriales d grandes vasos y arteria
pulmoares pudiendo afectar también alas coronarias.

En fases mas tardias se pueden apreciar calcificaciones en las paredes arteriales.

Aneurisma arteria subclavia izquierda

Medscapes www.medscape.com
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Engrosamiento concéntrico pared arco adrtico



RM

La Resonancia es ideal para monitorizar el seguimiento de estos pacientes dado que no
utiliza radiaci6 ionizante ni contraste yodado como el TC. También tiene la ventaja de poder
realizar andlisi hemodinamico y funcional cardiaco.

Los hallazgos son los mismos que en el TC: Engrosamento de paredes arteriales con
estenosis de la luz y dilataciones ademas de trombos murales y alteraciones de los tejidos
alrededor del vaso afecto.

MR con gadolinio donde se observa engarzamiento concéntrico pared de arteria
braquiocefalica

Estenosis multifocal de grandes vasos.




