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Se presentan 3 niños con ruptura de aneurisma de 

aorta ascendente, fenómeno que ocurre a los 12, 
19 Y 13 años de edad. Dos eran portadores de 
válvula aórtica bicúspide asociada a coartación 
de aorta; uno de ell os fue sometido a reparación 
de esta última patologz'a 6 años antes. El tercer 
paciente tenía sz'ndrome de Marfán e insuficiencia 

aórtica. Todos tenían un aneurisma mayor de 
6 em de diámetro y murieron en forma súbita. La 
necropsia en dos casos mostró necrosis quística de 
la túnica media con disección y ruptura del aneu- 
risma de aorta ascendente. 

EI aneurisma de aorta se presenta excepcionalmen- 
te en niños y se ha descripto asociado a estenosis 
aórtica,l válvula aórtica bicúspide,2 aneurisma 
congénito del seno de Valsalva,3 coartación de 
aorta,4-6 sÍndrome de Marfán,7. 

8 
infecciones 

(aneurisma micótico),9.10 postdilatación angioplás- 
tica con b'alón en coartaciones de aorta no opera- 
das 11 0 bien congénita idiopática.12 EI propósito 
de este trabajo es presentar tres niños con aneuris- 
ma de aorta ascendente que fallecieron por ruptura 
del mismo. 

CASUISTICA 
Caso 1. Niño nacido el 12/11/64 Y atendido en la infancia 

en otto centro con diagnóstico de insuficiencia cardíaca 

secundaria a ductus arteríoso permeable, el cual fue ligado 

quirúrgicamente a los 17 meses de edad. Durante la opera- 
ción se desgarró el extrema aórtico del ductus, que fue 

suturado. Observándose además coartación de aorta, la 

cual no fue corregida. 

Posteriormente el paciente dejó de concurrir a los con- 
troles y a los 11 años de edad asistió a nuestro Departa- 
mento con hipertensión arterial (150/110 mmHg), dismi- 

nución de los pulsos femorales, soplo 5Îstólico 3/6 de in- 
tensidad en el borde esternal izquierdo y click sistólico 

eyectivo en ápex. La radiograf(a de tórax mostró dilatación 

marcada de aorta ascendente. El ECG mostró hipertrofia 

ventricular izquierda y el ecocardiograma reveló válvula 

aórtica bicúspide y duplicación de la pared anterior de 

aorta con dilatación de su raíz. El cateterismo cardíaco y 

angiocardiograf{a demostraron ausencia de gradiente a 

través de la válvula aórtica y un aneurisma de 7 cm de 

diámetro en aorta ascendente que se extendía hasta la 

zona de .la coartación (Fig. 1). Durante un breve segui- 

miento y con tratamiento médico, el paciente murió súbi- 

tamente a los 12 años de edad despl.!és de presentar un 
intenso dolor precordial. 

Caso 2. Niño nacido el 16/12/64 y asistido en otro 
centro, donde a los 6 años de edad Ie diagnosticaron coarta- 
ción de aorta e insuficiencia mitral. A los 13 años de edad 

concurrió a nuestro Departamento con hipertensión arterial 
(150/85 mmHg), ausencia de puIs os femorales, soplo sis- 

tólico 2/6 de intensidad en el borde esternal izquierdo y 
click sistólico eyectivo en ápex. La radiografía de tórax 
mostró dilatación de aorta ascendente. El ECG mostró 

hipertrofia ventricular izquierda. El cateterismo cardíaco 

y cineangiocardiografía permitieron comprobar coartación 
de aorta severa con hipoplasia del istmo y dilatación mar- 
cada de aorta ascendente de 5 cm de diámetro. La válvula 

aórtica era bicúspide y no tenía gradiente, descartándose 

insuficiencia mitral. Se realizó reparación de la coartación 
de aorta con subclavioplastia, obteniéndose buen resultado 

inmediato, aunque requirió propranolol para controlar la 
hipertensión arterial. El seguimiento ulterior fue irregular. 

A los 19 años de edad, y tras haber realizado un esfuerzo 

físico, tuvo dolor precordial intenso, por 10 que fue inter- 
nado de urgencia. La radiografía de tórax mostró dilatación 

marcada de aorta ascendente que había progresado con 

respecto a estudios anteriores. El ECG mostraba hipertrQ- 

fia ventricular izquierda. La evolución fue breve y en 8 

horas el paciente falleció con un cuadro compatible con 

taponamiento cardíaco. La necropsia reveló aneurisma de 

aorta ascendente de aproximadamente 6 cm de diámetro 

con disección que no comprometía la válvula aórtica ni 

arterias braquiocefálicas, con ruptura del mismo hacia el 

mediastino. El hematoma comprimía la vena cava superior 
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y no había hemopericardio. El examen microscópico mos- 

tró necrosis quística de la túnica media en la aorta ascen- 

dente (Figs. 2 y 3). 

Caso 3. Niño nacido e1 3/5/73 tratado por asma bron- 
quia! por epidodios de disnea e infecciones respiratorias 

recurrentes. Concurrió a nuestro Departamento a 10s 13 

años de edad por dolor precordial intenso, disnea y palpi- 

taciones a los esfuerzos leves. Al examen físico presentaba 

escoliosis, hiperextensibilidad de los miembros, escleróti- 

cas azuladas y paladar ojival. Pesaba 33 kg (percentil 3) 

y 159 cm de estatura (percentil 75). La tensión arterial 

era 110/60 mmHg y los pulsos eran saltones. Tenia abo- 

vedamiento precordial, latido diagonal y supraesternal 

con frémito, soplo sistólico 2/6 y diastólico 4/6 de intcnsi- 
dad en e1 área aórtica y borde esternal izquierdo. La radio- 

grafía de tóeax mostraba un índice cardiotorácico de 0,62 
y dilatación marcada de aorta ascendente. El ecocardio- 

grama evidenció contractilidad disminuida de ventrículo 
izquierdo con dilatación e hipemofia, sign os de insufi- 

cienci aórtica y dilatación marcada de aorta ascendente. El 

ECG mostró hipertrofia auricular y ventricular izquierdos. 

El cateterismo cardíaco y cineangiocardiografía confirma- 

ron los hallazgos previos, observándose aneurisma de aorta 
ascendente de 8 cm de diámetro, insuficiencia aórtica 
severa y marcado deterioro de la función ventricular iz- 
quierda (Fig. 4). El cuadro dínico evolucionó con insufi- 
ciencia cardíaca y muerte súbita a las 48 horas del estudio 
hemodinámico. La necropsia mostró un aneurisma de 

aorta ascendente con diámetro máximo de 7 cm y disec- 
ción de raÍz de aorta hasta el nacimiento del tronco bra- 

Fig. 1 (casol). VentricuIografía izquierda 
selectiva mostrando un gran aneurisma de 
aorta ascendente Y' cayado aórtico con 
coartación distal a la arteria subclavia 
izquierda. 

Fig. 2 (caso 2). Necropsia mostrando aneurisma de aorta ascendente 
con disección de su pared ocupada por coágulos. 
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quiocefálico con ruptura a 3 cm por encima del anillo 

aórtico y hemopericardio. El espesor de la aorta ascendente 
era de 0,1 cm en algunas zonas del aneurisma. La micros- 
copía reveló necrosis quística de la téunica media. 

DISCUSION 
El aneurisma de aorta se caracteriza por el au men- 
to anormal del diámetro aórtico con preservación 
de las tres túnicas del vaso.13 En pediatría se han 
publicado ocasionalmente aneurismas d,e aorta 
ascendente asociados a estenosis aórtica, válvula 
aórtica bicúspide, aneurisma del seno de Valsalva, 
coartación de aorta, síndrome de Marfán, aneuris- 
ma rnicótico, postdilatación angioplástica con 
balón en coartaciones de aorta no operadas 0 bien 
congénito idiopático.1, 12 La ruptura de aneurisma 
de aorta ascendente en niños ha sido descripta 

raramente; la más precozmente reportada ocurrió 
en un niño de 4 años y 8 meses de edad portador 
de síndrome de Marfán. Asimismo se describió 
asociada a coartación de aorta y válvula aórtica 
bicúspide 0 estenótica en niños de 7 y 12 años 

respectivamente.4, 10 

Los casos 1 y 2 tenían coartación de aorta aso- 
ciada a válvula aórtica bicúspide y sólo el segundo 
fue tratado quirúrgicamente a 10s 13 años de edad. 
Ambos era hipertensos y murieron súbitamente 
a 10s 12 y 19 años respectivamente. El caso 3 tenía 
síndrome de Marfán y el aneurisma de aorta as- 

cendente estaba asociado a insuficiencia aórtica 
severa y murió súbitamente a 10s 13 años de edad. 

La fisiopatogenia del aneurisma en 10s dos 
primeros. casos difiere de la del tercer paciente. 
Se postula como causa del aneurisma en 10s prime- 

Fig. 3 (caso 2). Microscopía de pared de 
aorta ascendente mostrando necrosis quís, 
tica de la túnica media, donde se observa 
además hemorragia con diseccíón en el 
tercio externo. 

Fig. 4 (caso 3). Ventrículografía izquierda seitctiva l'11ostrando un 
gran aneurisrma de aorta ascendente. 
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ros a la hipertensión arterial con distintos grados 
de necrosis quística de la túnica media,14 invocán- 
dose a esta última como una respuesta al stress 
crónico que produciría la hipertensión en aorta 
ascendente, secundaria a la coartación de aorta. 
Sin embargo estudios recientes sugieren que la 
necrosis quística de la túnica media está presente 
desde el nacimiento en niños con coartación de 
aorta.15 Estas observaciones permiten suponer 
que la estructura de la pared aórtica tiene una al- 
teración congénita, tal como sugiere McKusick. 2 

Este autor hace referencia a un defecto del desa- 
rrollo cuyas manifestaciones son la necrosis quísti- 
ca de la túnica media, válvula aórtica bicúspide 
con 0 sin estenosis, y coartación de aorta. La 
válvula aórtica bicúspide ocurre en el 85 % de los 
niños con coartación de aorta 16 

y debido a su 
anorrnal arquitectura, al compararla con la normal- 
mente tricúspide, frecuentemente se fibrosa y 
calcifica, produciendo estenosis.2 

El debilitamiento de la pared arterial, producido 
par la necrosis quística de la túnica media, aumen- 
taría e1 diámetro de la aorta y esto a su vez dismi- 
nuye la tensión parietal (Ley de LaPlace). Chen 
y colaboradores 

2 
han publicado la ruptura de un 

aneurisma de aorta ascendente de 6 cm de diáme- 
tro en un niño con coartación de aorta con válvula 
aórtica bi0Íspide y estenótica. Por otra parte, 
Fricker y co lab orad ores 

5 
trataron exitosamente 

un aneurisma de aorta ascendente de 4 cm de 
diámetro sin signos de disección. Esto sugeriría 

que a mayor diámetro habría mayores posibili- 
dades de ruptura espontánea del aneurisma. L~s 
casos 1 y í2 presentaban un aneurisma de 7 y 6 cm 
respectivamente en aorta ascendente, confirmán'- 
dose necrosis quística de la túnica media en el 
segundo. 

En la historia natural de la coartación de aorta, 
el aneurisma se ha descripto como una complica- 
ción frecuente, ocurriendo en el 21 % de los pacien- 
tes que no son operados.6 Con el advenimiento de 
la cirugía cardiovascular, la incidencia de dicha 
complicación disminuyó al 5 %. El caso 1 repre- 
senta aquella historia natural, ya que no se había 
operado la coartación, aunque es incierto que el 
desgarro del extremo aórtico del ductus durante 
su ligadura en la infancia haya contribuido a la 
formación del aneurisma. Creemos que el caso 2 

fue operado tardíamente y ya tenía dilatación de 
aorta ascendente 6 años antes de su ruptura. Aun- 
que se han descripto aneurismas de aorta en pa- 
cientes sometidos a aortoplastia con parche,17 en 
en el caso 2 no se utilizó dicho material. 
el caso 2no se utilizó dicho material. 

El caso 3 presentaba síndrome de Marfán con 

insuficiencia aórtica severa y aneurisma de aorta 
ascendente. La expectativa de vida de los pacien- 
tes con este síndrome es de 32 años en el 50 % de 
los casos, mientras que el 95 % de las muenes son 
debidas a complicaciones cardiovasculares, las 

cuales ocurren en forma súbita.18 En la fisiopato- 
genia del aneurisma intervendrían acúmulos de 
mucopolisacáridos y disrupción de las fibras elás- 
ticas de la túnica media, que causarían debilita- 
miento y dilatación del anillo aórtico, senos de 
Valsalva y pared aórtica.7 Los aneurismas de estos 
pacientes con un diámetro de 6 cm 0 más tienden 
a romperse y se recomienda su reparación.8 El caso 
3 representa la historia natural de este síndrome. 

Se conduye que los niños con coartación de 
aorta asociada a válvula aórtica bicúspide y los 
ninos con slndrome de Marfán requieren control 
médico periódico, pues pueden desarrollar un 
aneurisma de aorta ascendente con posibilidad de 
ruptura. La lesión subyacente es la necrosis quís- 
tica de la túnica media. 

SUMMARY 
Three children aged 12, 19 and 13 years with 
rutptured aneurysm of the ascending aorta are 
being reported. Two had coarctation of the aorta 
and bicuspid aortic valve. The coarctation had 
been resected in one of them 6 years earlier. The 
third patient had Marfan syndrome and severe 
aortic insufficiency. All patients had large aneu- 
rysms (more than 6 cm in diameter) and died 
suddenly. The cause of the aneurysm was cystic 
medial necrosis wich was found in autoposy in 
two cases. 
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