I ARTICULO BREVE

Reemplazo de la raiz adrtica con preservacion valvular en nihos y
adolescentes: experiencia y resultados en una institucion publica
en Argentina

Valve-Sparing Aortic Root Replacement in Children and Adolescents: Experience and Results
in a Public Institution in Argentina

SANDRA SEPULVEDA'®, JUAN TORRILLAS?, ANALIA MARTIN', JULIANA MEDINA', JULIA BLANDO', GUILLERMO MORENQ?,
MARIELA MOURATIAN'®, PABLO GARCIA DELUCIS?, GLADYS SALGADOQ'

RESUMEN

Introduccién: La cirugia de reemplazo de la raiz adrtica con preservacion valvar tipo reimplante (RRAoPV) esté indicada en
pacientes con aneurisma de la raiz adrtica.

Objetivo: Evaluar los resultados a mediano plazo e esta técnica quirirgica en ninos y adolescentes en nuestra institucién.
Material y métodos: Estudio retrospectivo. Se incluy6 a 21 pacientes a quienes se realizé cirugia de RRAoPV entre julio de
2006 y julio de 2022. Se evalué la relacién entre las variables basales y la progresion de insuficiencia aértica (IAo).
Resultados: La mediana de edad fue de 13 anos. Diecisiete pacientes tenian enfermedad del tejido conectivo, (3 de ellos ademés
con aorta bictspide), 2 cardiopatias congénitas operadas aisladas, 1 valvula aértica bicaspide aislada y 1 sindrome de Turner.
Trece pacientes tenian IAo leve y 5 moderada en el preoperatorio.

Tres pacientes requirieron reemplazo adrtico precoz, 2 por endocarditis y uno por IAo aguda grave. La mediana de seguimiento
fue de 4,1 anos. De 17 pacientes en seguimiento, 2 evolucionaron con Ao leve-moderada, 2 moderada y 3 grave. Uno de ellos
requirié cirugia de Bentall. No se encontré asociacion del grado de IAo preoperatoria, ni de la presencia de aorta bictispide, con
la progresién de la IAo postoperatoria. No hubo asociacién entre el tipo de coaptacién valvular postoperatorio y el desarrollo
de la TAo mayor que leve en el seguimiento.

Conclusiones: E1 RRAoPV tipo reimplante es una técnica quirtirgica viable en pacientes pediatricos con buenos resultados a
mediano plazo y baja tasa de reoperacion.

Palabras clave: Aneurisma raiz aortico - Reemplazo raiz adrtica - Preservacion valvular.

ABSTRACT

Background: Valve-sparing aortic root replacement (VSARR) with reimplantation technique is indicated in patients with
aortic root aneurysm.

Objective: To evaluate the mid-term outcomes of this surgical technique in children and adolescents in our institution.
Methods: Retrospective study. Twenty-one patients who underwent VSARR surgery were included between July 2006 and
July 2022. The relationship between baseline variables and progression of aortic regurgitation (AR) was assessed.

Results: The median age was 13 years. Seventeen patients had connective tissue disorders (3 with bicuspid aortic valve), 2
operated congenital heart disease, 1 isolated bicuspid aortic valve and 1 Turner syndrome. Thirteen patients had mild AR
and 5 had moderate AR preoperatively.

Three patients underwent early aortic replacement, 2 due to endocarditis and 1 due to severe acute AR. The median follow-
up was 4.1 years. Of 17 patients at follow-up, 2 developed mild-moderate AR, 2 moderate AR and 3 severe AR. One of them
underwent Bentall surgery. No association was found between the degree of preoperative AR or the presence of bicuspid aortic
valve and the progression of postoperative AR. There was no association between the type of postoperative valve coaptation
and the development of AR greater than mild at follow-up.

Conclusions: VSARR with reimplantation is a feasible surgical technique with favorable mid-term outcomes and low reopera-
tion rate in pediatric patients.
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INTRODUCCION

Los aneurismas de la raiz aértica son raros en ninos,
y se asocian tipicamente a enfermedades del tejido
conectivo, (1,2) como los sindromes de Marfan o Loeys-
Dietz, o a la evolucién de las cardiopatias troncocona-
les. (2) Estos aneurismas pueden desarrollar ruptura,
diseccion o insuficiencia adrtica (IAo) grave. (2,3) El
reemplazo de la raiz adrtica estd indicado para evitar
el riesgo de estas complicaciones. Las guias de manejo
clinico y la indicacién quirtrgica se basan en el tamano
de laraiz adrtica, en la progresion de la dilataciéon (mm/
ano) y en el sindrome genético.

El objetivo de la cirugia de Tirone David es reem-
plazar el segmento patologico del complejo de la raiz
Ao mientras se preserva la integridad anatémica y
funcional de las valvas. (4) La ventaja con respecto a
la cirugia de Bentall (reemplazo de la raiz aértica con
un tubo valvulado mecanico), es que evita la anticoa-
gulacién de por vida y los riesgos inherentes a ella.
Sin embargo, la principal limitacién del reemplazo de
la raiz aértica con preservacién valvar (RRAoPV) en
la poblacién pediatrica es la potencial necesidad de
reoperacion, ya que con el crecimiento, la raiz aértica
reconstruida y la valvula aértica podrian llegar a ser
pequenas para la futura superficie corporal. (4)

En el presente estudio se evaltia nuestra experiencia
y resultados de la RRAoPYV con técnica de Tirone David
en el Hospital Nacional de Pediatria J.P. Garrahan.

MATERIAL Y METODOS

Se realiz6 un estudio retrospectivo. Se revisaron las histo-
rias clinicas y las grabaciones de los ecocardiogramas de 21
pacientes que requirieron cirugia de RRAoPV con técnica de
Tirone David entre julio de 2006 y julio de 2022. Se evalud
el grado de IAo, morfologia valvular, medicién de la raiz
adrtica y z scores mediante ecocardiograma transtoracico y
transesofagico intraoperatorio (ETEi). En un 60 % se asoci6
otro estudio de imagen (tomografia/ resonancia cardiaca).

Los datos estadisticos fueron analizados con el software
STATA. Las variables continuas se expresan como mediana
y rango intercuartilo (RIC). Las variables categodricas se pre-
sentan como frecuencias y porcentaje. Se analizé la relacién
entre las variables basales y la progresién de la IAo).

RESULTADOS

Caracteristicas preoperatorias

La mediana de edad al momento de la cirugia fue de
13,1 (10,5-14,4) anos; la mediana de peso 40 (13-99) kg.
El paciente de menor edad tenia 2,9 afios y un peso de
13kg. Cinco pacientes tenian menos de 8 anos. Once
pacientes eran de sexo femenino. Todas las cirugias
fueron programadas y se indicaron por el tamaiio de la
raiz aértica y la progresion de su dilatacion (de acuerdo
con las guias de practica). Diecisiete pacientes tenian
diagnéstico de enfermedad de tejido conectivo: 13
Marfan (2 con asociacién de aorta bicuspide), 3 Loeys-
Dietz (uno asociado con cardiopatia troncoconal) y 1 no
caracterizado; 1 paciente sindrome de Turner con aorta

bictspide, 2 cardiopatias congénitas operadas aisladas
(1 troncoconal y 1 cerclaje de comunicacién interven-
tricular multiple), y 1 paciente aorta bictispide aislada.

La mediana del diametro del anillo aértico fue de
25mm con un z score de + 3,5 (+2,85-4+5,7), y la de
los senos de Valsalva de 42,5 (36,5-51,5) mm con un z
score de +6,2 (+4,6 -+7,5). Respecto de la IAo preope-
ratoria, 13 pacientes tenian Ao leve, 1 leve-moderada,
5 moderada y 2 no tenfan IAo.

Datos quirargicos

En todos los pacientes se utilizé la técnica de Tirone
David. El tamano del tubo mas pequeno usado fue de
22 mm y el mas grande de 30 mm. A todos se les co-
loco tubo recto. La mediana del tiempo de circulacion
extracorpérea (CEC) fue de 179 min y de clampeo de
156 min. Los tiempos mas prolongados de CEC se
debieron a realizacién de procedimientos asociados
(recambio de homoinjerto pulmonar, plasticas mitrales,
reemplazo del arco transverso y aorta descendente).
Un solo paciente (Marfan con aorta bictispide) requi-
ri6 reintervencion en el mismo procedimiento para
resuspension valvar.

En todos los pacientes se realiz6 ETEi. Quince
pacientes quedaron con IAo trivial, el resto sin insufi-
ciencia. De 14 pacientes en quienes se evalu la altura
de coaptacién en relacion con el tubo, 9 pacientes tenian
coaptacion tipo B y 5 tipo C. (5)

Evolucion

La mediana de internacion en terapia intensiva fue de
7 dias. Tres pacientes requirieron reemplazo adrtico
precozmente. Un paciente, con sindrome de Marfan
con aorta bictispide, que habia requerido resuspensiéon
valvular intraquirargica, presenté IAo aguda grave a
los 2 dias del postoperatorio, y debi6 realizarse cirugia
de Bentall. Hubo 2 fallecidos en el posoperatorio inme-
diato por complicaciones infecciosas (una mediastinitis
a los 28 dias y una endocarditis a los 47 dias). Tres
pacientes requirieron marcapaso por bloqueo auricu-
loventricular. Dos pacientes presentaron endocarditis,
uno de ellos a Klebsiella en la valvula mitral, compli-
cada con pseudoaneurisma de la fibrosa mitroadrtica
a los 61 dias del postoperatorio, por lo que se colocé
homoinjerto aértico; el otro, con afectaciéon aédrtica y
mitral por S. aureus meticilino resistente, a los 47 dias
del postoperatorio, por lo que requirié colocaciéon de
homoinjerto aértico.

La mediana de seguimiento de 17 pacientes con
cirugia con técnica de Tirone David fue de 4,1 (1,35-12)
anos, con un paciente perdido durante el mismo. El
43 % de los pacientes controlados desarrollé dilatacion
de la aorta distal al tubo implantado. Uno de ellos, con
sindrome genético no caracterizado, requiri6 reemplazo
de la aorta ascendente a los 4 anos del postoperatorio,
y falleci6 por diseccién de la aorta descendente al afio
de la segunda cirugia

Se evidencié aneurisma del botén coronario en 5
pacientes.
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Dos pacientes evolucionaron con IAo leve-modera-
da, 3 moderada y dos grave, de los cuales uno requirioé
cirugia de Bentall a los 9 anos del RRAoPV. El resto
se mantuvo con insuficiencia leve. Los grados ma-
yores de insuficiencia se debieron a prolapso valvar.
La mediana del tamano del anillo Ao postoperatorio
fue de 21mm con z score de +2,4 (+1,65 — +2,8). Un
paciente con aorta bictispide desarroll6 IAo moderada
en el seguimiento.

El 81,2 % de los pacientes en seguimiento se en-
cuentran al momento libres de reoperacion.

DISCUSION

Los aneurismas de la raiz adrtica son poco frecuentes
en ninos y adolescentes y estan mayormente asociados
con enfermedades del tejido conectivo, (1-4) sobre todo
con el sindrome de Marfan y el sindrome de Loeys-
Dietz, y la aorta bictspide. (2,4) También se han des-
crito aneurismas después de cirugias de cardiopatias
troncoconales. (2) El riesgo de diseccién o ruptura se
relaciona con el diametro de la raiz aértica y la aorta
ascendente. (2-4) Las guias para el seguimiento e
indicacién quirtrgica se basan en la progresién de la
dilatacion (mm/ano), (1) el tamano de la raiz aértica y
la asociacion o no con un sindrome genético.

No se han establecido guias acerca del tiempo
quirdrgico en ninos, por lo que las indicaciones se
extrapolan de las recomendaciones de adultos. (5) En
esta poblacion el riesgo de estos eventos es muy bajo, y
tienden a ocurrir en la adolescencia tardia. (5,6) En me-
nores de 12 anos las indicaciones quirdrgicas son ain
menos definidas, por lo que se tienen en cuenta ademas
de lo anterior, la expresién del sindrome genético y el
grado de I Ao. (1,4,6). De acuerdo con su experiencia,
diferentes grupos definen criterios de reemplazo de la
raiz adrtica en ninos (Tabla 1). En el caso del sindrome
de Loeys- Dietz, Lange y cols. consideran que la ciru-

gia de Tirone David debe ser pospuesta hasta que el
anillo alcance un diametro de al menos 18 mm, para
usar un tubo protésico >22 mm y evitar una posterior
reoperacion. (4)

En adultos se utiliza el indice de Svensson, que
considera el area seccional de la aorta indexada por
altura; un valor >10 implica mayor riesgo de disec-
cién, (7) pero ello no esta validado en ninos o adultos
con cardiopatia congénita operada. (8) La indicacién
quirargica basada en un crecimiento del aneurisma
>2-3 mm/ano puede ser dificultosa en ninos, debido a
que hay un crecimiento natural de la aorta. Davies y
cols. establecieron el Indice de Tamaro Aértico (ASI)
que se define como el diametro adrtico/ superficie corpo-
ral, para evaluar riesgo de eventos adversos. Un ASI de
2,75-4,25 cm/m? esta asociado con un riesgo moderado
de ruptura (8 %/ano) mientras que un ASI >4,25 cm/m?
implica un alto riesgo de ruptura (20-25 %/ano). (6,8,9)

Durante las Gltimas dos décadas se desarrollaron
técnicas quirurgicas diversas para tratar a estos pa-
cientes. Inicialmente se planteé el reemplazo de la
raiz aértica con tubo valvulado mecanico (cirugia de
Bentall), pero esto requiere anticoagulacién de por
vida, riesgo de tromboembolismo y sangrado. Debido
a estos riesgos surgieron las técnicas de RRAoPYV, cuyo
objetivo es preservar la funcionabilidad y la hemodi-
namica de la valvula adrtica. (4) Estas técnicas son la
de remodelamiento o de Yacoub, y la de reimplante o
de Tirone David. (2) Hay numerosas publicaciones de
resultados de estas ultimas técnicas en la poblacién
adulta, pero muy pocos en la poblacién pediatrica. (1)
La mayor serie en este grupo etario ha sido reportada
por Fraser y cols. del Hospital John Hopkins, con 100
casos consecutivos en 20 anos. (2) Para la poblacién
de cardiopatias troncoconales operadas (tronco arte-
rioso, Fallot, transposicién de grandes vasos) y en el
procedimiento de Ross, que tienen un riesgo muy bajo
de diseccion, se recomienda la cirugia de reemplazo

Tabla 1. Indicaciones de cirugia para el reemplazo de la raiz adrtica

Marfan
Frasery cols. (2) Diam. >5 cm

Incremento >0,5 cm/ano

>4,5 cm con historia familiar de ruptura

>4 — 5 cm cirugia valvular mitral
Diam. < 5 cm si Z score >5
Z score >4 - 4,5

Lange y cols. (4)
Kluin y cols. (6)

AHA/ACC 2022
Guias de patologfa Ao (7)

Diam >5 cm

Con FR, Diam. 24,5 cm
Incremento >0,3 cm/ano
Rel. area raiz Ao/altura 210

Ao: aodrtica; Didam: diametro; FR: factores de iesgo; ptes: pacientes

Loeys-Dietz Aorta bicuspide

Tipo Iy Il Diam. > 5,5 cm
>3,5-4 cm o Z score >3

Tipo lll: Diam. > 4-4,5 cm

Z score >3
Z score >3
Diam. >3,5 cm
Diam. >4,5 cm Diam. >5,5 cm
En ptes de riesgo, Rel. area raiz
Didm. >4 cm Ao/ altura =10

Con FR, Didm. >5 cm
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de la raiz con didmetros superiores a 50 mm y /o un
indice de Svensson >10 cm/m?, ain en ausencia de
TAo. (9) En pacientes con sindrome de Turner con ASI
>2,5 cm/m? y factores de riesgo es razonable realizar
la cirugia de Tirone David. En diferentes series se ha
demostrado que la técnica de remodelamiento de la
raiz no es recomendable en nifos debido al alto riesgo
de falla en el mediano plazo, por desarrollo de Ao
secundaria a dilatacién progresiva del anillo. (2,3,5,6)
En cambio la técnica de reimplante es de bajo riesgo
y brinda mejores resultados, dado que provee estabili-
zacién anular eficiente porque el tubo se implanta en
la unién ventriculoarterial. La principal preocupacion
es el estrés que se produce en las valvas por la falta de
la formacién de los remolinos, que ocurren fisioldgica-
mente en los senos. (1) Para disminuir este estrés se
han desarrollado tubos con senos formados (Valsalva
grafts), pero el tamano mas chico es de 24mm, por
lo que no se pueden utilizar en nifos muy pequenos.
(4) El comportamiento de las valvas dentro del tubo
rigido a largo plazo es ain incierto. En pacientes con
cardiopatia congénita operada, Myers y cols. también
demostraron mejores resultados en cuanto a necesidad
de reoperacion con la técnica de reemplazo de la raiz,
y advierten que subestimar el tamafo del tubo podria
resultar en deterioro valvular temprano. (9)

En cuanto a la eleccion del diametro de la proétesis,
algunos grupos, en lo posible, difieren la cirugia hasta
que el tamano de la raiz permita el implante de un tubo
para adultos. (10) En nuestra institucion, usamos un
tubo de didmetro 3-4mm mayor que la medida de la
unioén sinotubular (UST) 6ptima, como lo recomiendan
Cameron y Vricella, para asegurar la mejor aposiciéon
de las valvas. (11) Ellos utilizan tubos 2-3mm mayo-
res que la UST 6ptima en pacientes con sindrome de
Loeys-Dietz. (12) Nuevas técnicas para menores de 3
anos han sido descritas usando un anillo subanular y
otro superior en la UST, para minimizar la apariciéon
tardia de IAo. (13)

Las contraindicaciones para la cirugia de RRAoPV
incluyen marcada asimetria valvar, grandes fenestra-
ciones de las valvas, diseccion aguda, prolapso severo,
calcificacién valvar y ventriculizacion de los senos. (2)
Segun la experiencia de Baltimore, no es una contra-
indicacién la valvula bictispide para la preservacion

Tabla 2. Insuficiencia adrtica Grado de IAo

preoperatoria y postoperatoria
No

Leve
Leve - moderada
Moderada

Grave

seguimiento. IAo: insuficiencia aortica

Preoperatorio

(n=21)

valvar, pero se debe tener cuidado en mantener la
geometria cuando se resuspendan las comisuras y de
esta manera asegurar competencia valvular postope-
ratoria. (2)

E143 % de los pacientes de nuestra serie evolucion6
con aneurismas en otras porciones de la aorta distal
al tubo. A un paciente se le realizé reemplazo de la Ao
ascendente a los 4 anos del postoperatorio, y a otro se
le realiz6 reemplazo del arco al tiempo de la cirugia de
Tirone David. Lange y Fraser recomiendan reconside-
rar el manejo de la aorta ascendente distal, asi como
el arco aértico en pacientes con enfermedad grave del
tejido conectivo. (2,4) Otros grupos no lo aconsejan por
el alto riesgo de dafno neurolégico, (6) evitando lineas de
suturas adicionales que puedan incrementar el riesgo
de sangrado y pseudoaneurismas.

La mayoria qued6 con una IAo trivial residual en
el ETEi. Durante el mismo evaluamos la presencia o
no de IAo, el grado de severidad, la direccién del jet y
la altura de coaptacién relacionada al tubo. (14) Un
paciente Marfan con aorta bictspide e IAo residual
significativa, con jet excéntrico, reingres6 en CEC para
resuspension de comisuras, y quedé con TAo ligera.
A los dos dias present6 clinica de IAo aguda grave y
requirié cirugia de Bentall. Est4 descrito que el desa-
rrollo de TAo progresiva podria deberse a degeneracion
estructural de las valvas por una distribucién anormal
del flujo durante el cierre diastolico, o a falla funcional
secundaria a una altura de coaptacion inadecuada (me-
nor de 11mm/coaptacién tipo C). (14-17) De nuestros
pacientes, 5 evolucionaron con IAo moderada o mayor
en el postoperatorio alejado, todos con enfermedad del
tejido conectivo (Tabla 2). No encontramos asociaciéon
del grado de TAo preoperatoria o la presencia de aorta
bictspide con el desarrollo de TAo, a diferencia de los
factores de riesgo descritos por Tirone David en la
poblacién adulta. (18)

En relacion con el tipo de coaptacion valvular
postoperatorio, no hubo asociacién con el desarrollo
de IAo mayor que leve en el seguimiento, a diferencia
del estudio de Hall y cols., posiblemente por la baja
muestra. Por el poco tiempo de seguimiento no pode-
mos hipotetizar si la causa de la progresién de la IAo
en nuestros pacientes fue por el nivel de coaptacién de
las caspides con respecto al tubo, por el impacto del

Postoperatorio
inmediato (n = 21)

Postoperatorio
alejado (n = 16)

2 5 1
13 16 8
1 0 2
5 0 2

3

En el postoperatorio inmediato 1 paciente fallecié y 3 requirieron reemplazo valvular. Un paciente se perdié en el
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desorden del tejido conectivo o la degeneracién valvar.
Seria necesario mayor tiempo de seguimiento para
determinar las causas de la progresion.

En nuestra serie, 5 pacientes desarrollaron aneu-
risma de los botones coronarios, como se han descrito
en la evolucion de las formas més graves de tejido
conectivo. (9)

En el seguimiento de estos pacientes se recomienda
realizar controles clinicos y ecocardiograma semestral
durante el primer ano postquirtargico y luego anual,
sumando tomografia o resonancia cardiaca al menos
cada 2 anos. (2,4,10) En los casos de Marfan y Loeys-
Dietz se recomienda un control mas estricto durante
el primer afo postoperatorio, con ecocardiograma
cada 3 a 6 meses. Se debe mantener la prescripcion
con betabloqueantes y/o antagonistas de receptores
de la angiotensina.

Como limitaciones de nuestro trabajo debemos
reconocer su diseno retrospectivo y el bajo tamano de
la muestra.

CONCLUSIONES

Es posible realizar la cirugia de Tirone David en nifios
y adolescentes con patologia del tejido conectivo o
cardiopatias congénitas operadas, con buenos resulta-
dos y baja tasa de reoperacion a mediano plazo. Ni la
presencia de aorta bictspide ni la insuficiencia adrtica
preoperatoria parecen asociarse con mayor disfuncion
valvular aédrtica en el seguimiento.
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