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Se presentan 3 mifios con ruptura de aneurisma de
aorta ascendente, fenomeno que ocurre a los 12,
19 y 13 avios de edad. Dos eran portadores de
vdlvula aodrtica bicuspide asociada a coartacion
de aorta; uno de ellos fue sometido a reparacion
de esta ultima patologia 6 afios antes. El tercer
paciente temia sindrome de Marfan e insuficiencia
aortica. Todos temian un ameurisma mayor de
6 cm de diametro y murieron en forma subita. La
necropsia en dos casos mostro necrosis quistica de
la tunica media con diseccion y ruptura del aneu-
risma de aorta ascendente.

El aneurisma de aorta se presenta excepcionalmen-
te en ninos y se ha descripto asociado a estenosis
adrtica," vdlvula aortica bichspide,? aneurisma
congénito del seno de Valsalva,® coartacion de
aorta,*® sindrome de Marfin,”7® infecciones
(aneurisma micotico),” *® postdilatacion angioplds-
tica con balon en coartaciones de aorta no opera-
das*' o bien congénita idiopdtica.}® El proposito
de este trabajo es presentar tres niios con aneuris-
ma de aorta ascendente que fallecieron por ruptura
del mismo.

CASUISTICA

Caso 1. Nino nacido el 12/11/64 y atendido en la infancia
en otro centro con diagnostico de insuficiencia cardiaca
- secundaria a ductus arterioso permeable, el cual fue ligado
quirargicamente a los 17 meses de edad. Durante la opera-
c1on se desgarrd el extremo aodrtico del ductus, que fue
suturado, Observindose ademdis coartacion de aorta, la
cual no fue corregida.

Posteriormente el paciente dejé de concurrir a los con-
troles y a los 11 afios de edad asistid a nuestro Departa-
mento con hipertension arterial (150/110 mmHg), dismi-
nucion de los pulsos femorales, soplo sistolico 3/6 de in-
tensidad en el borde esternal izquierdo y click sistdlico
eyectivo en dpex. La radiografia de torax mostré dilataciéon
marcada de aorta ascendente. El ECG mostré hipertrofia

ventricular 1zquierda y el ecocardiograma revelo vdlvula
aortica bicuspide y duplicacidon de la pared anterior de
aorta con dilatacion de su raiz. El cateterismo cardiaco y
angiocardiograffa demostraron ausencia de gradiente a
través de la vdlvula aortica y un aneurisma de 7 c¢cm de
diametro en aorta ascendente que se extendia hasta la
zona de la coartacion (Fig. 1). Durante un breve segui-
miento y con tratamiento médico, el paciente murié subi-
tamente a los 12 anos de edad después de presentar un
intenso dolor precordial.

Caso 2. Nino nacido el 16/12/64 y asistido en otro

centro, donde a los 6 afnos de edad le diagnosticaron coarta-

cion de aorta e insuficiencia mitral., A los 13 afios de edad

concurrid a nuestro Departamento con hipertension arterial
(150/85 mmHg), ausencia de pulsos femorales, soplo sis-
tolico 2/6 de intensidad en el borde esternal izquierdo y
click sistdlico eyectivo en 4dpex. La radiografia de térax
mostré dilatacion de aorta ascendente. El ECG mostro
hipertrofia ventricular izquierda. El cateterismo card{aco
y cineangiocardiografia permitieron comprobar coartacién
de aorta severa con hipoplasia del istmo y dilatacion mar-
cada de aorta ascendente de 5 cm de diametro. La valvula
aortica era bicispide y no tenia gradiente, descartindose
insuficiencia mitral. Se realizd reparacion de la coartacion
de aorta con subclavioplastia, obteniéndose buen resultado
inmediato, aunque requirid propranolol para controlar la
hipertension arterial. El seguimiento ulterior fue irregular.

A los 19anos de edad, y tras haber realizado un esfuerzo
fisico, tuvo dolor precordial intenso, por lo que fue inter-

‘nado de urgencia. La radiografia de térax mostro dilatacidn

marcada de aorta ascendente que habia progresado con
respecto a estudios anteriores. El ECG mostraba hipertro-
fia ventricular izquierda. La evolucion fue breve y en 8
horas el paciente fallecid con un cuadro compatible con
taponamiento cardfaco. La necropsia revelo aneurisma de
aorta ascendente de aproximadamente 6 cm de diimetro
con diseccion que no comprometia la vilvula abrtica ni
arterias braquiocefalicas, con ruptura del mismo hacia el
mediastino. El hematoma comprimia la vena cava superior
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y no habia hemopericardio. El examen microscopico mos-
tré necrosis quistica de la tlinica media en la aorta ascen-

dente (Figs. 2 y 3).

Caso 3. Nino nacido el 3/5/73 tratado por asma bron-
quial por epidodios de disnea e infecciones respiratorias
recurrentes. Concurrid a nuestro Departamento a los 13
anos de edad por dolor precordial intenso, disnea y palpi-
taciones a los esfuerzos leves. Al examen fisico presentaba
escoliosis, hiperextensibilidad de los miembros, esclerou-
cas azuladas y paladar ojival. Pesaba 33 kg (percentil 3)
y 159 c¢cm de estatura (percentil 75). La tension arterial
era 110/60 mmHg y los pulsos eran saltones. Tenfa abo-
vedamiento precordial, latido diagonal y supraesternal
con frémito, soplo sistolico 2/6 y diastodlico 4/6 de intensi-
dad en el 4rea adrtica y borde esternal izquierdo. La radio-
grafia de toeax mostraba un indice cardiotoracico de 0,62
y dilatacion marcada de aorta ascendente. El ecocardio-
grama evidencid contractilidad disminuida de ventriculo
izquierdo con dilatacibn e hipertrofia, signos de insufi-
cienci aortica y dilatacion marcada de aorta ascendente. El
ECG mostrd hipertrofia auricular y ventricular izquierdos.
El cateterismo cardiaco y cineangiocardiografia confirma-
ron los hallazgos previos, observindose aneurisma de aorta
ascendente de 8 c¢m de diametro, insuficiencia adrtica
severa y marcado deterioro de la funcidon ventricular iz-
quierda (Fig. 4). El cuadro clinico evoluciond con insufi-
ciencia cardiaca y muerte stbita a las 48 horas del estudio
hemodinimico. La necropsia mostrd6 un aneurisma de
aorta ascendente con didmetro miximo de 7 cm y disec-
ci6n de raiz de aorta hasta el nacimiento del tronco bra-

Fig. 1 (casol). Ventriculografia izquierda
selectiva mostrando un gran aneurisma de
aorta ascendente y cayado aoOrtico con
coartacion distal a la arteria subclavia
1zquierda.

Fig. 2 (caso 2). Necropsia mostrando aneurisma de aorta ascendente
con diseccidon de su pared ocupada por coagulos.
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quiocefilico con ruptura a 3 c¢m por encima del anillo
aortico y hemopericardio. El espesor de la aorta ascendente
era de 0,1 cm en algunas zonas del aneurisma. La micros-
copfa reveld necrosis quistica de la téunica media.

DISCUSION
El aneurisma de aorta se caracteriza por el aumen-
to anormal del didmetro adrtico con preservacién
de las tres tunicas del vaso.’> En pediatria se han
publicado ocasionalmente aneurismas de aorta
ascendente asociados a estenosis adrtica, vdlvula
adrtica biclspide, aneurisma del seno de Valsalva,
coartacion de aorta, sindrome de Marfdn, aneuris-
ma micotico, postdilatacion angiopldstica con
balon en coartaciones de aorta no operadas o bien
congénito idiopitico.' *? La ruptura de aneurisma
de aorta ascendente en nifios ha sido descripta
raramente; la mds precozmente reportada ocurrid
en un nino de 4 anos y 8 meses de edad portador
de sindrome de Marfdn. Asimismo se describi6
asociada a coartaciéon de aorta y valvula aortica
bicispide o estenotica en nifos de 7 y 12 aiios
respectivamente,* 1°

Los casos 1 y 2 tenian coartacion de aorta aso-
ciada a vdlvula aértica bictspide y sélo el segundo
fue tratado quirtrgicamente a los 13 afios de edad.
Ambos era hipertensos y murieron subitamente
a los 12 y 19 anios respectivamente. El caso 3 tenfa
sindrome de Marfdn y el aneurisma de aorta as-
cendente estaba asociado a insuficiencia adrtica
severa y muri6 subitamente a los 13 anos de edad.

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

Fig. 3 (caso 2). Microscopia de pared de
aorta ascendente mostrando necrosis quis-
tica de la tlnica media, donde se observa
ademas hemorragia con diseccidn en el
tercio externo.
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Fig. 4 (caso 3). Ventriculografia izquierda selectiva mostrando un
gran aneurismia de aorta ascendente.
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ros a la hipertension arterial con distintos grados
de necrosis quistica de la tinica media,'® invocin-
dose a esta dltima como una respuesta al stress
cronico que producirfa la hipertension en aorta
ascendente, secundaria a la coartacion de aorta.
Sin embargo estudios recientes sugieren que la
necrosis quistica de la tinica media estd presente
desde el nacimiento en ninos con coartacion de
aorta.’> Estas observaciones permiten suponer
que la estructura de la pared aortica tiene una al-
teracidon congénita, tal como sugiere McKusick.?
Este autor hace referencia a un defecto del desa-
rrollo cuyas manifestaciones son la necrosis quisti-
ca de la tOnica media, vdlvula aortica biclspide
con o sin estenosis, y coartacion de aorta. La
vdlvula aortica bictspide ocurre en el 85% de los
nifos con coartacidén de aorta'® y debido a su
anormal arquitectura, al compararla con la normal-
mente tricispide, frecuentemente se fibrosa vy
calcifica, produciendo estenosis.?

El debilitamiento de la pared arterial, producido
por la necrosis quistica de la tinica media, aumen-
taria el didmetro de la aorta y esto a su vez dismi-
nuye la tension parietal (Ley de LaPlace). Chen
y colaboradores® han publicado la ruptura de un
aneurisma de aorta ascendente de 6 cm de didme-
tro en un nifio con coartacion de aorta con vilvula
aortica bicispide y estenodtica. Por otra parte,
Fricker y colaboradores® trataron exitosamente
un aneurisma de aorta ascendente de 4 cm de
diametro sin signos de diseccion. Esto sugeriria
que a mayor diametro habrfa mayores posibili-
dades de ruptura espontdnea del aneurisma. Los

casos 1 y 2 presentaban un aneurisma de 7 y 6 cm
respectivamente en aorta ascendente, confirmdn-
dose necrosis quistica de la tunica media en el
segundo.

En la historia natural de la coartacion de aorta,
el aneurisma se ha descripto como una complica-
cion frecuente, ocurriendo en el 21 % de los pacien-
tes que no son operados.® Con el advenimiento de
la crrugia cardiovascular, la incidencia de dicha
complicacion disminuy6 al 5%. El caso 1 repre-
senta aquella historia natural, ya que no se habia
operado la coartacion, aunque es incierto que el
desgarro del extremo aortico del ductus durante
su ligadura en la infancia haya contribuido a la
formacion del aneurisma. Creemos que el caso 2
fue operado tardiamente y ya tenia dilatacién de
aorta ascendente 6 anos antes de su ruptura. Aun-
que s¢ han descripto ancurismas de aorta en pa-
clentes sometidos a aortoplastia con parche,!’ en
en el caso 2 no se utiliz6 dicho material.
el caso 2 no se utilizé dicho material.

El caso 3 presentaba sindrome de Marfin con

insuficiencia aortica severa y aneurisma de aorta
ascendente. La expectativa de vida de los pacien-
tes con este sindrome es de 32 anos en el 50% de
los casos, mientras que el 95% de las muertes son
debidas a complicaciones cardiovasculares, las
cuales ocurren en forma subita.'® En la fisiopato-
gena del aneurisma intervendrian acumulos de
mucopolisacaridos y disrupcion de las fibras elds-
ticas de la tanica media, que causarian debilita-
miento y dilatacion del anillo aortico, senos de
Valsalva y pared aortica.” Los aneurismas de estos
pacientes con un didmetro de 6 cm o mds tienden
a romperse y se recomienda su reparaciéon.® E} caso
3 representa la historia natural de este sindrome.

Se concluye que los ninos con coartaciéon de
aorta asociada a vdlvula adrtica bicuspide y los
nifos con sindrome de Marfin requieren control
médico periodico, pues pueden desarrollar un
aneurisma de aorta ascendente con posibilidad de
ruptura. La lesion subyacente es la necrosis quis-
tica de la tdnica media.

SUMMARY

Three children aged 12, 19 and 13 years with
rutptured ameurysm of the ascending aorta are
being reported. Two bad coarctation of the aorta
and bicuspid aortic valve. The coarctation bad
been resected in omne of them 6 years earlier. The
third patient bad Marfan syndrome and severe
aortic wsufficiency. All patients bad 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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