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Sindrome de aorta media en adulto joven™

Middle aortic syndrome in a young adult
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El sindrome de aorta media (SAM) es una entidad congénita
que constituye del 0,5 al 2% de los casos de coartacion aor-
tica toracoabdominal'. Este término fue descrito por Sen et
al? en 1934y se caracteriza por el estrechamiento de la aor-
ta abdominal y sus ramas viscerales. Afecta principalmente
a las arterias renales (AR), de forma unilateral en el 91%
de los casos y bilateral en el 67%. La arteria mesentérica
superior (AMS) y tronco celiaco (TrC) se afectan en un 35%,
mientras que la arteria mesentérica inferior (AMI) se halla
preservada en la mayoria de ellos®. Es muy caracteristica la
dilatacion aneurismatica postestendtica®.

Presentamos el caso de una mujer de 34 anos, sin aler-
gias medicamentosas ni habitos toxicos, con antecedentes
de gestacion previa e hipertension arterial (HTA) de 6 afnos
de evolucion tratada con 3 farmacos (hidroclorotiazida 25
mg/24 h, irbesartan 150 mg/24 h y amlodipino 5 mg/24 h).
En un estudio de HTA refractaria realizado en otro centro,
se diagnosticé de SAM, valorandose la posibilidad de repa-
racion quirdrgica. A los pocos meses ingresé en la unidad de
criticos por hemorragia digestiva alta secundaria a lesion
de Dieulafoy gastrico diagnosticada y tratada mediante en-
doscopia, precisando transfusion de varios concentrados de
hematies. Tras el alta se valoro la reparacion quirdrgica en
nuestro centro por HTA refractaria.

A la exploracion fisica destacaba HTA en brazos (150/95
mmHg), soplo abdominal y pulsos débiles en extremidades
inferiores (EEIl) con un indice tobillo brazo (IT/B) de 0,6
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bilateral. No presentaba cefalea, angina intestinal ni clau-
dicacion intermitente.

Se realizé una eco-Doppler de aorta que mostraba este-
nosis > 70% en aorta suprarrenal (velocidad pico sistdlica:
585 cm/s), con onda muy amortiguada en AR. La angiotomo-
grafia computarizada (angio-TC) (fig. 1) evidenciaba coar-
tacion de la aorta visceral en la salida del tronco celiaco,
siendo filiforme a lo largo de 5 cm. Oclusion ostial del TrC
con permeabilidad pancreatoduodenal y dilatacion aneuris-
matica de 12 mm de este. Estenosis moderada de AMS con
dilatacion postestendtica de 8 mm. Las AR y la AMI estaban
preservadas en la zona aortica postestendtica. Abundante
colateralidad de arterias mamarias, intercostales, frénicas,
esofagicas, gastricas y epigastricas, aumentadas de calibre.
Otras exploraciones realizadas fueron: estudio de la fun-
cion renal, ecocardiograma y fondo de ojo, con resultados
dentro de la normalidad.

Con el diagnostico de SAM se indicé reparacion quirGrgi-
ca abierta, interviniéndose via toracotomia y lumbotomia
izquierda para el control adrtico a ambos niveles. Se in-
terpuso una protesis de dacron de 16 mm desde la aorta
toracica a la aorta infrarrenal por encima de AMI, tuneli-
zandose transdiafragmatica via retrorrenal izquierda. No se
revascularizaron TrC y AMS, dado que la paciente no presen-
taba angina intestinal y por la complejidad que supondria
la reparacion de las dilataciones postestendticas, mientras
que las AR no presentaban estenosis en su origen. En el
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Figura 1 Angiotomografia computarizada preoperatoria. A)
Corte sagital con la coartacion adrtica y la dilatacion posteste-
notica de sus ramas viscerales. B) Corte transversal donde se
visualiza la aorta, la arteria mesentérica superior (AMS) y el
tronco celiaco (TrC).

curso postoperatorio no hubieron complicaciones, se retird
el drenaje toracico a las 48 h y fue dada de alta a los 6
dias, presentando pulsos normales en EEIl, IT/B de 1y con
un solo farmaco hipotensor (hidroclorotiazida 25 mg/24 h).
En el seguimiento al mes se realizé una angio-TC (fig. 2),
que mostro permeabilidad de la técnica y disminuciéon de
la colateralidad arterial por redistribucion de flujo. Al aio
de la intervencion se mantiene normotensa (120/96 mmHg)
sin tratamiento.

En el 61% de los casos el SAM es idiopatico. El 39% restan-
te corresponde a mecanismos inflamatorios (26%), como la
enfermedad de Takayasu, la aterosclerosis (5%) o asociados
a sindromes genéticos como la neurofibromatosis (5%). La
etiopatogenia incluye alteraciones en el desarrollo embrio-
logico e infecciones intrauterinas (rubéola). La media de
edad de presentacion es a los 4,5 aifos, siendo excepcional
su diagnodstico mas alla de la adolescencia.

El signo cardinal del SAM es la HTA, presente en el 95% de
los casos por hipoperfusion renal y estimulacion del sistema
renina-angiotensina-aldosterona. La angina intestinal y la
claudicacion intermitente son sintomas poco frecuentes,
probablemente por la circulacion colateral efectiva. En el
75% de los casos se asocia a cefaleas, epistaxis, trastornos
del suefio y fatiga. La HTA es severa y con mayor reper-
cusion diastodlica. Las malformaciones cerebrovasculares se
encuentran presentes entre el 10 y el 45% segln las se-
ries**. El prondstico es malo sin tratamiento quirtrgico o

Figura 2 Reconstruccion tridimensional de la angiotomografia
computarizada con bypass permeable tras la cirugia.

percutaneo, con una esperanza de vida media de 30 afos®.
Las complicaciones mas frecuentes son la cardiopatia is-
quémica, la insuficiencia cardiaca y el fracaso renal. La
mortalidad es de un 50% antes de los 35 afnos en la HTA no
controlada con farmacos®.

La reparacion quirtrgica esta indicada en casos de HTA
refractaria al tratamiento, como en nuestro caso. El trata-
miento de eleccion es la reconstruccion mediante bypass
toracoabdominal®¢ asociado en casos de angina intestinal
a revascularizacion de arterias esplacnicas’, y/o asociado a
revascularizacion renal en caso de afectacion de estas. Lo
ideal es diferir la cirugia hasta finalizado el desarrollo. La
tasa de curacion de la HTA se sitGa en alrededor del 90%®.
En algunos casos se han realizado aortoplastias con parche
como técnica puente hasta alcanzar la madurez, con resul-
tados aceptables’.

Se han descrito técnicas endoluminales tipo angioplastias
con balon, con altas tasas de reestenosis. Recientemente se
ha publicado un caso de colocacion de stent en un paciente
de 17 anos con buenos resultados a corto y medio plazo,
pero se desconoce la evolucion a largo plazo®.
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