Rev Colomb Cardiol. 2019;26(5):286-291

Revista Colombiana de
Asociacion Card|0|og|a
H H oy — e 2018
Revista Colombiana de i
Cardiologi
) 5511
ardiologia ==
SOCIEDAD COLOMBIANA EHE=
DE CARDIOLOGIA & CIRUGIA .
CARDIOVASCULAR www.elsevier.es/revcolcar o

CARDIOLOGIA DEL ADULTO - PRESENTACION DE CASOS

Mielitis isquémica como presentacion de aorta shaggy .

Check for

en paciente con sindrome aértico agudo concomitante

Carolina Ocampo-Salgado, Mauricio Duque-Ramirez*, Sebastian Naranjo-Restrepo y
Maria del Mar Serna-Posada
Departamento de Cardiologia y Electrofisiologia, Universidad CES, Medellin, Colombia

Recibido el 10 de julio de 2018; aceptado el 9 de noviembre de 2018
Disponible en Internet el 8 de abril de 2019

PALABRAS CLAVE Resumen La aorta shaggy se define como una degeneracion ateromatosa agresiva y extensa
Aorta shaggy; de la aorta, cuya friabilidad predispone a ulceracion y complicaciones embdlicas, cursa con
Aterosclerosis; alto riesgo de embolia sistémica y no se conocen prevalencia ni incidencia en poblaciones de
Embolia; riesgo. La mayoria de casos publicados hacen referencia a complicaciones en procedimientos
Embolia visceral; quirdrgicos. En la literatura no se hallaron reportes que asocien ateroembolia adrtica con obs-
Mielitis truccion de la arteria de Adamkiewicz, cuyo diagnostico no siempre es posible visualizando su

oclusion por angiotomografia o por angiorresonancia, pues el defecto puede ser evanescente
o puede existir compromiso distal con obstruccion microvascular, dificilmente aparente con
arteriografia selectiva.

Se presenta un caso de mielopatia isquémica embolica asociada a aorta shaggy con probable
oclusion de la arteria de Adamkiewicz como responsable del deterioro neuroldgico agudo de la
paciente, confirmado por resonancia magnética nuclear.

Para caracterizar mejor esta enfermedad y para tener las estrategias diagnosticas y tera-
péuticas apropiadas en su abordaje oportuno, consideramos importante el reporte de casos
similares aumentando asi su sospecha diagndstica.
© 2019 Sociedad Colombiana de Cardiologia y Cirugia Cardiovascular. Publicado por Else-
vier Espafa, S.L.U. Este es un articulo Open Access bajo la licencia CC BY-NC-ND (http://
creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).

KEYWORDS Ischaemic myelitis as a presentation of a shaggy aorta in a patient with concomitant
Shaggy aorta; acute aortic syndrome

Atherosclerosis;

Embolisms; Abstract A shaggy aorta is defined as an aggressive and extensive atheromatous degenera-
Visceral embolisms; tion of the aorta. Its friability predisposes to ulceration and embolic complications. It carries
Myelitis a high risk of systemic embolisms, and its prevalence and incidence in risk populations is unk-

nown. The majority of published cases mention complications in surgical procedures. No reports
have been found in the literature that associate aortic atheroembolism with obstruction of the
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artery of Adamkiewicz. Its diagnosis is not always possible by visualising its occlusion by com-
puted tomography angiography or by magnetic resonance angiography, since the defects may
be evanescent, or there may be a distal compromise with a microvascular obstruction, hardly
apparent with selected angiography.

A case is presented of embolic ischaemic myelitis associated with a shaggy aorta, with pro-
bable occlusion of the artery of Adamkiewicz being responsible form the acute neurological
deterioration of the patient, confirmed by a nuclear magnetic resonance scan.

In order to better describe the features of this disease and to have the appropriate diagnostic
and therapeutic strategies for its timely approach, it is considered important to report all similar
cases, thus increasing its diagnostic suspicion.
© 2019 Sociedad Colombiana de Cardiologia y Cirugia Cardiovascular. Published by Else-
vier Espana, S.L.U. This is an open access article under the CC BY-NC-ND license (http://

creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).

Introduccion

La aterosclerosis es un problema cardiovascular agresivo
emergente, asociado a gran morbimortalidad. Se define
como aorta shaggy o aorta espiculoanfractuosa a la dege-
neracion ateromatosa extensa de la aorta con superficie
friable que predispone a su ulceracion difusa con exposi-
cién del contenido de la placa y complicaciones embolicas
asociadas.

Este compromiso ateromatoso agresivo asociado a embo-
lia recurrente es una condicion pobremente esclarecida a
pesar de los casos reportados en la literatura mundial, quiza
porque las manifestaciones embolicas pueden ser catastrofi-
cas y luego de una embolia no siempre puede documentarse
su etiologia, y por consiguiente no se establece con claridad
esta relacion causal.

Adicionalmente, hay pacientes con compromiso trom-
bético difuso y extenso de la aorta que nunca padecen
episodios embdlicos’. Asi, pues, debe diferenciarse la embo-
lizacion de material trombotico desde un aneurisma adrtico
que puede resolverse con anticoagulacion, trombectomia o
reparo del aneurisma, de la ateroembolia desde una aorta
extensa y gravemente enferma con multiples y recurrentes
microembolias distales de cristales de colesterol desde sus
placas ulceradas donde hay, de hecho, ausencia de trombo
como tal’.

Se describe el caso de una paciente que consulté con
déficit neurolégico motor de las extremidades inferiores
y posterior paraplejia espastica, en quien se documento
ateromatosis aortica grave con sindrome adrtico agudo
concomitante (trombo intramural e intraluminal en aorta
abdominal) y evidencia de mdltiples infartos esplénicos por
angiotomografia; la resonancia de columna lumbar con-
trastada demostro mielopatia con compromiso de la cauda
equina, hallazgo que concuerda con mielitis isquémica de
probable etiologia embdlica. Se trata entonces de un caso
de aorta shaggy con mlltiples manifestaciones embdlicas
y sospecha de embolizacion de ateroma hacia la arteria
de Adamkiewicz (conocida también como arteria radicular
magna y que irriga los dos tercios inferiores de la médula)
como etiologia de paraplejia mielopatica isquémica.

Métodos

Se hizo una busqueda no sistematica de la literatura, usando
los términos ‘‘embolic’’, ‘‘ischemic’’ y ‘‘myelitis’’ en Pub-
Med, incluyendo términos Mesh (embolism-myletitis). Se
hallé un reporte de mielopatia secundario a embolia de
la arteria braquial. No se encontraron reportes de caso de
aorta shaggy como etiologia de mielitis isquémica. Se realizd
el reporte de caso y su analisis en el marco de la literatura
disponible.

Caso

Paciente femenina, de 70 anos de edad, con antecedente
de infeccion por el virus de la hepatitis B, cirrosis hepatica,
hipertension, hipotiroidismo y extabaquista, con enferme-
dad renal crénica en estadio 5, terapia de reemplazo renal
con dialisis peritoneal, y adicionalmente falla cardiaca con
funcion sistolica preservada. Habia consultado previamente
por dolor lumbar intenso, discapacitante, en cuyo estu-
dio habian solicitado de manera ambulatoria radiografia de
columna lumbosacra para cuya preparacion recibio laxante
osmético con posterior cuadro de deshidratacion secundario
a enfermedad diarréica aguda de alto gasto, con intolerancia
a la via oral, razon por la cual consulté al servicio de urgen-
cias. Present6 episodio de hipotension y lipotimia, y durante
su recuperacion refirié disminucion de la fuerza muscu-
lar en las extremidades inferiores documentando paraplejia
arrefléxica en el examen fisico. Inicialmente se sospechd
compresion medular neoplasica o por hernia discal. Se rea-
liz6 resonancia magnética nuclear contrastada de columna
lumbar que demostré mielopatia, posiblemente isquémica,
que comprometia la cauda equina, hemangioma en T7-T8 y
abombamiento discal L3-L4 sin compromiso del canal medu-
lar (figs. 1 a 3). Se solicit6 angiotomografia de abdomen que
evidencid trombo intramural e intraluminal de la aorta abdo-
minal con una extension longitudinal de 7,5cm por encima
de los vasos viscerales sin diseccion de aorta, ateromatosis
aortica severa y aspecto irregular, posiblemente ulcerado
de la misma, a nivel toracico sospechoso de aorta shaggy


http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/

288

C. Ocampo-Salgado et al.

Figura 1 Resonancia magnética nuclear contrastada de
columna lumbar en la que se evidencio (de izquierda a derecha)
hemangioma en T7-T8, abombamiento discal L3-L4 y mielopa-
tia, posiblemente isquémica, con compromiso de cauda equina.

Figura 2 Resonancia magnética nuclear contrastada de
columna lumbar en la que se evidenci6 (de izquierda a derecha)
hemangioma en T7-T8, abombamiento discal L3-L4 y mielopa-
tia, posiblemente isquémica, con compromiso de cauda equina.

Figura 3 Resonancia magnética nuclear contrastada de
columna lumbar en la que se evidencio (de izquierda a derecha)
hemangioma en T7-T8, abombamiento discal L3-L4 y mielopa-
tia, posiblemente isquémica, con compromiso de cauda equina.

(fig. 4), con mdltiples infartos esplénicos por tomografia
(fig. 5). Ante el cuadro neuroldgico se sospechd ateroem-
bolia de la arteria de Adamkiewicz; sin embargo, no fue
posible visualizarla en las imagenes obtenidas (caso llevado
a staff de Radiologia y Neurocirugia). Se inicié manejo con
antiagregacion dual, sin anticoagulacion, con estatinas de
alta potencia. Present6 dolor toracico en reposo, por lo
que se realizd ecocardiografia de estrés con dobutamina
que fue maxima positiva para isquemia en la pared infe-
rior. Fue llevada a coronariografia y se document6 ademas
enfermedad coronaria de dos vasos con oclusién total de la
arteria coronaria derecha y lesion en la arteria circunfleja
no susceptible de intervencionismo percutaneo. Por multi-
ples comorbilidades, edad avanzada y pobre red de apoyo
familiar se continué manejo conservador con antiagregacion
con acido acetil salicilico, anticoagulacion con warfarina y
estatinas de alta potencia.

Discusion

El primer caso de ateroembolia fue descrito por Panum en
1862. Posteriormente fue Kazmier el primero en aclarar que
el tipo de material embolizado era relevante al momento de
definir el potencial beneficio con la terapia anticoagulante?.
En 1913, Anitschkow reprodujo un modelo de aterosclerosis
aortica en conejos alimentados con dieta rica en colesterol,
estudio pilar para correlacionar los niveles de lipoprotei-
nas plasmaticas con la formacion de la placa ateromatosa.
Luego, en la década de 1990, Tinuck y Krozon identificaron la
aterosclerosis aortica como fuente de ateroembolia en una
serie de pacientes con accidente cerebrovascular, hallazgo
cada vez mas documentado en pacientes con complicaciones
cerebrales isquémicas y manipulacion de la aorta®.

Se conoce como aorta shaggy a la degeneracion vascu-
lar y al aspecto de la aorta distorsionado por cristales de
colesterol acumulados en la pared vascular. Se denomina sin-
drome de aorta shaggy a la asociacion de estos hallazgos con
ateroembolia multiple*; otros nombres que histéricamente
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Figura 4 Tomografia de abdomen que muestra trombo intramural e intraluminal al interior de la aorta abdominal en aorta de la
union toracoabdominal, por encima de vasos viscerales, en una extension longitudinal de 7,5cm. Se extiende hasta el origen del
tronco celiaco sin comprometerlo y se asocia a flap con diseccion focal.

Figura 5 En fase portal de tomografia de abdomen contras-
tada se observan infartos esplénicos mutiples.

ha recibido esta condicion son: aorta en arrecife de coral
y aorta hostil>. Okada et al. por su parte definieron como
aorta shaggy la presencia de ateromas fragiles y espiculados
mayores a 5mm de grosor en la aorta ascendente y el arco
aortico de acuerdo con hallazgos tomograficos preoperato-
rios en pacientes en espera de cirugia cardiovascular?.

La prevalencia e incidencia de aorta shaggy en pobla-
ciones en riesgo se desconoce, si bien se describen algunos
casos de sindrome de aorta shaggy principalmente como
complicacion de procedimientos endovasculares o quirdrgi-
cos. En sentido estricto, el sindrome de aorta shaggy deberia
confirmarse cuando ante la presencia clinica de embolia
multiple se demuestra por biopsia la presencia de crista-
les de colesterol que obstruyen la circulacion (arteriolas y
arterias pequefas) de los 6rganos comprometidos®.

Se denomina sindrome del dedo azul a la embolizacion
distal difusa de cristales de colesterol a arterias periféri-
cas, situacion que puede ocurrir de manera espontanea o
iatrogénica con enfermedad ateromatosa adrtica severa.

La aorta shaggy se asocia a complicaciones como dafo
renal agudo, pancreatitis, isquemia mesentérica o de extre-
midades inferiores, entre otras'. En la microateroembolia
multiple presente en el sindrome de aorta shaggy se con-
sidera que la recurrencia se hace inevitable posiblemente

porque una vez producidas las lesiones de la intima el flujo
sanguineo constante a través del vaso erodado, profundiza
el compromiso y perpetuia las embolizaciones del material
expuesto del ateroma’. El nivel del compromiso no nece-
sariamente predice la distribucion anatémica de la embolia
pues se considera que el flujo retrégrado en diastole puede
favorecer embolia incluso proximal a la lesidon dominante?,
como se ha descrito en algunos casos de enfermedad cere-
brovascular.

Hollier et al. describieron una serie de 88 pacientes
con aorta shaggy, 36 de los cuales presentaron embolia
visceral con dano de o6rgano, y los 52 restantes embolia
del hemicuerpo inferior con compromiso variable desde el
nivel gluteo hasta digital’. En esta serie se encontré una
relacion hombre mujer de 3.5 a 1, pero en el caso del
compromiso visceral la relacion fue de 11 a 1. Como regla
general los pacientes presentaban multiples factores de
riesgo cardiovascular de manera simultanea (hipertension
arterial, tabaquismo, diabetes mellitus tipo 2), asi como
eventos cardiovasculares previos (enfermedad coronaria,
accidente cerebrovascular). El 27% de los casos de embolia
visceral se consideraron precipitados por intervencionismo
endovascular con acceso femoral®.

El diagnodstico de aorta shaggy puede hacerse mediante
angiotomografia, si bien tiene como desventaja la exposi-
cion al medio de contraste y a radiacion. Por otra parte,
la resonancia magnética contrastada solo es una alternativa
en los casos de alergia al medio de contraste yodado. No se
considera la aortografia debido al alto riesgo de complica-
ciones embolicas. Tampoco se recomienda el uso rutinario
de la ecocardiografia transesofagica dado que su alcance es
limitado®.

En cuanto al manejo médico para el sindrome de aorta
shaggy, la terapia con estatinas tiene impacto modesto en
la recurrencia de la embolia, mientras que la antiagregacion
y anticoagulacion no la reducen.

Las estatinas se han usado ampliamente para el control
de la dislipidemia, asi como por sus efectos pleiotropi-
cos que estabilizan y reducen las placas aterosclerdticas.
En estudios observacionales, las estatinas demostraron una
reduccion absoluta del riesgo del 17% y una reduccién
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relativa del riesgo del 59% de complicaciones ateroemboli-
cas recurrentes®. Nemoto et al. publicaron un estudio retros-
pectivo en el que se evalua la regresion de ateromas adrticos
toracicos extensos por angiotomografia (definidos como
aquellos de grosor mayor a 5mm, circunferencia compro-
metida de la aorta toracica mayor al 50%, extension mayor
a 3mm) valorando el tamano de la placa antes y después de
la intervencion con estatinas en 20 pacientes (fluvastatina,
simvastatina, pravastatina, pitavastatina, atorvastatina y
rosuvastatina) comparado con 7 controles con compromiso
aortico semejante. Se valoro el porcentaje de reduccioén del
radio del ateroma y se hall6 una reduccion de 7,1% + 6,4%,
diferencia estadisticamente significativa respecto al grupo
de control (p< 0,01) Siontis et al., «Transcatheter aortic
valve implantation vs. surgical aortic valve replacement for
treatment of severe aortic stenosis: A meta-analysis of ran-
domized trials»; Reardon et al., «Surgical or Transcatheter
Aortic-Valve Replacement in Intermediate-Risk Patients»;
Thyregod et al., «Transcatheter versus surgical aortic valve
replacement in patients with severe aortic valve stenosis: 1-
year results from the all-comers NOTION randomized clinical
trial»®.

De otro lado, no hay evidencia sobre la eficacia de la tera-
pia antiplaquetaria y se considera que la anticoagulacion
podria incluso estar contraindicada pues podria favorecer la
inestabilidad de los trombos murales, limitar la cicatriza-
cion de las Ulceras y asi exacerbar el riesgo embdlico de los
cristales de colesterol al interior de las mismas'~>.

De la revision de la literatura disponible no puede
concluirse que exista superioridad del intervencionismo
endovascular o abordaje quirdrgico sobre el manejo con-
servador. Se han descrito incluso técnicas mixtas donde la
exclusion del segmento enfermo con protesis endovascular
no siempre es posible teniendo en cuenta que el compromiso
aortico puede extenderse a su porcion toracica o suprarrenal
lo que dificulta el intervencionismo percutaneo'. La exclu-
sion endovascular del segmento enfermo es riesgosa pues
puede inducir ateroembolia iatrogénica a cualquier nivel.
El riesgo de embolia durante reparo quirdrgico de la aorta
es muy elevado. Kwon et al. describieron en su estudio
observacional retrospectivo que el 11% de los pacientes lle-
vados a reparo quirtrgico de aneurisma de aorta abdominal
(AAA) tenian aorta shaggy, y que presentarla aumentaba 4,1
veces la morbimortalidad a 30 dias en comparacién con los
pacientes con AAA aislada (IC 95% 1,7-9,7; p 0,002)’. La
manipulacion quirtrgica puede desprender material de la
placa con embolia sistémica ‘‘en ducha’’, potencialmente
amenazante para la vida (compromiso visceral, mesenté-
rico, renal, glUtea, asi como sindrome del dedo azul que
puede amenazar la viabilidad de la extremidad)*.

Existen reportes en la literatura sobre diferentes técni-
cas empleadas en el abordaje quirdrgico de la aorta shaggy
que pretenden la menor incidencia de embolia sistémica
posible; en la literatura se han descrito procedimientos
combinados que incluyen el uso concomitante de filtros
arteriales, que al parecer ha tenido éxito en la reduc-
cién de las complicaciones ateroembélicas® ">. Los puentes
axilofemorales o aortobifemorales con exclusion de las
arterias iliacas se han contemplado histéricamente como
una alternativa cuando el compromiso toracoabdominal es
extenso'.

La arteria de Adamkiewicz es un vaso de pequeno cali-
bre que nace de las arterias intercostales o lumbares que
se derivan de la aorta. Se caracteriza por tener lateraliza-
cion en posiciones anatdomicas variables desde T5 y hasta
L2. Su deteccion imagenologica representa un reto y es
invariablemente dificil, identificandose en solo 20% de las
tomografias en fase arterial en el mejor de los casos'.
Adicionalmente, la oclusion de esta arteria no es de facil
visualizacion por angiotomografia ni por angiorresonancia,
posiblemente por evanescencia del émbolo o por compro-
miso distal microvascular laboriosamente aparente aun con
arteriografia selectiva. Hay estudios que han comparado la
tomografia de alta resolucion (con cortes de 0,5 mm) con la
tomografia de ultra alta resolucion (con cortes de 0,25 mm)
demostrando que mientras mas finos sean los cortes mejor
sera el rendimiento de la técnica en la visualizacion de la
arteria radicular magna'>.

Retomando el caso que atane a este reporte, es impor-
tante recordar que la mielitis isquémica embolica se asocia
principalmente a embolia fibrocartilaginosa desde nucleos
pulposos. No hay reportes que asocien ateroembolia aortica
por aorta shaggy con obstruccion de la arteria de Adamkie-
wicz.

Conclusion

La aorta shaggy es una manifestacion infrecuente pero grave
de la ateromatosis adrtica, asociada a riesgo ateroembo-
lico masivo y recurrente con desenlaces clinicos usualmente
catastroficos. Grandes interrogantes respecto del manejo
médico e intervencionista/quirurgico persisten sin resolver.
En nuestro conocimiento este es el primer reporte de mielio-
patia isquémica ateroembodlica asociada a aorta shaggy con
posible oclusion de la arteria de Adamkiewicz.
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