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Sindrome de Marfan con aneurisma subclavio bilateral asociado a
coartacion aortica

Marfan Syndrome with Bilateral Subclavian Artery Aneurysm Associated with Coarctation of
the Aorta
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El sindrome de Marfan es una enfermedad hereditaria descrita en ninos y adultos que afecta el tejido conectivo
de multiples 6rganos y sistemas: cardiovascular, esquelético, ojos y piel. (1) Es de herencia autosémica dominante,
y causada por una alteracion genética en el cromosoma 15; su prevalencia se estima en 1/5 000-10 000 recién
nacidos y afecta por igual a ambos sexos. (2) La coartacién de la aorta es una malformacion cardiovascular de
alta complejidad y compromiso para la vida, que se caracteriza por una estrechez de la aorta descendente, y que
en algunos casos puede ser un segmento aértico largo e hipoplasico. Su localizacién mas comun es en el sitio de
insercion del conducto arterioso, distal a la arteria subclavia izquierda. En ocasiones se asocia a anomalias del
arco adrtico y produce sobrecarga de presién ventricular izquierda. (3)

Se presenta el caso de una paciente de 51 anos, con antecedentes de hipertension arterial, cardiopatia isqué-
mica y sindrome de Marfan, que acude a consulta por presentar aumento de volumen a nivel de partes blandas
en la region izquierda anterior del térax. Durante la anamnesis niega dolor u otra sintomatologia.

Se realiza tomografia computarizada (TC) de térax simple y con contraste, esto tltimo con técnica de angio
TC, con cortes axiales y reconstrucciones sagitales y coronales. Se observa dilatacién aneurismatica de ambas
arterias subclavias, justo en la regién supraclavicular (Figuras 1 y 2). La arteria subclavia izquierda es mas
prominente, de 81mm de didmetro transverso y 95 mm de didmetro longitudinal, con trombo en su pared que
deja una luz de 41 mm; la contralateral tiene 57 mm de diametro longitudinal y 36 mm de didmetro transverso,
sin trombo. La aorta ascendente se encuentra dilatada (53 mm), con coartacién después de la emergencia de la
subclavia izquierda. (Figura 2)

Fig. 1. Tomografia Computarizada. A. Corte axial que muestra ambas dilataciones vasculares a nivel de las arterias
subclavias. B. Corte axial que muestra la dilatacién aneurismatica de la arteria subclavia izquierda, dilatacion de la aorta
con coartacion de la misma. C. Corte coronal que muestra dilatacion aneurismatica de ambas arterias subclavias, la
izquierda con trombo en su pared.
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Fig. 2. Tomografia computarizada. A. Corte sagital que muestra la dilatacion de la aorta con la coartacion adrtica.
B. Reconstruccion volumétrica que muestra ambas dilataciones aneurismaticas de las arterias subclavias.

En el sindrome de Marfan la dilatacién de la raiz aértica es la manifestaciéon cardiovascular mas comun, se
estima que afecta entre el 60 y 80 % de los pacientes y causa mortalidad en el 90% de los casos. (4)

Los aneurismas de la arteria subclavia son extremadamente raros, con una incidencia reportada por dife-
rentes autores que oscila entre el 0,01 % y el 3,5 %. Su etiologia obedece a razones infecciosas o a degeneracion
de la capa media de la arteria, pero pueden ser parte del espectro clinico de enfermedades como el sindrome de
Marfan. (5) Otras causas de aneurisma de la arteria subclavia son el sindrome de salida del térax y el trauma
secundario a herida por proyectil de arma de fuego, fractura de clavicula o iatrogénico. (5,6)

Las complicaciones dependen de la localizacién y las mas reportadas son compresion del plexo braquial o de
los vasos de las extremidades superiores que puede conducir a edema. Se han reportado modalidades quirargicas
para su tratamiento con complicaciones asociadas en casi la tercera parte de los casos. (6)
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