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RESUMEN

Introduccion: La diseccién adrtica resulta una de las causas cardiovasculares de
muerte stibita, por lo que profundizar en su morfologia debe contribuir a mejorar
su diagnostico.

Objetivo: Estudio clinico-patolégico en casos de muerte stibita secundaria a disec-
cion adrtica.

Meétodo: Se estudiaron 34 casos de muerte stibita por diseccién adrtica en el labo-
ratorio de histopatologia del Instituto de Medicina Legal (1998-2015). Se realiz6 au-
topsia forense con estudios complementarios histoldgicos y toxicolégicos.
Resultados: El 73% correspondié a hombres con edad media menor que las muje-
res (42 vs. 49 aios). El peso cardiaco estaba aumentado (88%) independientemen-
te de la edad, con una media de 534 g, y fue mayor cuando hubo dilatacién de la
raiz adrtica (74%) o hipertensién arterial (53%). La degeneracién quistica de la
media (57%) se asocié con dilatacién aértica (p<0,05) y valvula adrtica bictspide,
y ambas con la menor edad (p=0,001), mientras que no se relacioné con la hiper-
tension arterial y la hipertrofia ventricular izquierda en edades mas avanzadas. La
rotura horizontal fue mas frecuente (66%) y predominé el tipo Il de DeBakey. La
mayoria fallecié sibitamente en el domicilio (66%); el 61% de la sintomatologia
previa conocida (51% del total), se asoci6 a dolor toracico (principalmente precor-
dial). El 40% habia acudido al hospital un dia antes y habia recibido diagnésticos
erréneos.

Conclusiones: El estudio post mortem puede definir mejor las caracteristicas ma-
croscopicas e histolégicas de los casos mds graves de diseccién aértica para mejo-
rar su dificil diagnéstico.

Palabras clave: Enfermedades de la aorta, Diseccion adrtica, Muerte stbita

Sudden death due to aortic dissection

ABSTRACT

Introduction: Aortic dissection is one of the cardiovascular causes of sudden
death; hence deepening into its morphology will help improve diagnosis.
Objective: Clinicopathologic study in cases of sudden death secondary to aortic
dissection.

Method: Thirty-four cases of sudden death due to aortic dissection were studied
in the histopathology laboratory of the Legal Medicine Institute (1998-2015). Foren-
sic autopsy was performed with complementary histological and toxicological stud-
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ies.

Results: 73% corresponded to men with a lower average age than women (42 vs.
49 years). The cardiac weight was increased (88%), regardless of age, with a mean
of 534 g, and was higher when presenting dilated aortic root (74%) or high blood
pressure (53%). Cystic medial degeneration (57%) was associated to aortic dilation
(p<0.05) and bicuspid aortic valve, and both with younger age (p=0.001), but not
related to high blood pressure and left ventricular hypertrophy in older ages. Hor-
izontal line was more frequent (66%) and Type Il DeBakey predominated. Most of
them died suddenly at home (66%); 61% from previously known symptoms (51% of
the total) was associated with chest pain (mainly precordial). 40% had sought med-
ical attention the day before and were erroneously diagnosed.

Conclusions. Post-mortem study helps to better define the macroscopic and histo-
logical characteristics in the most severe cases of aortic dissection to achieve ac-

curate diagnosis.

Key words: Aortic diseases, Aortic dissection, Sudden death

INTRODUCCION

La diseccién adrtica (DAo) es un proceso agudo de
la pared adrtica en la que se produce una solucién
de continuidad por un desgarro en la capa intima, y
se caracteriza, desde el punto de vista anatomopato-
l6gico, por una separacion entre esta y la capa me-
dia, quedando expuesta al flujo sanguineo pulsatil,
que penetra, disecdndola, en extension longitudinal
y circunferencial variables, de forma distal y ocasio-
nalmente de extensién proximal; lo que crea una
falsa luz, ademas de un sitio de reentrada a la luz
verdadera. La presion en la falsa luz produce com-
presion de la luz verdadera y puede llegar a ocluir
las ramas de la aorta, lo que puede generar compli-
caciones isquémicas distales por mala perfusion. Es
una condicién clinica en la que existe una alteracién
a nivel de la intima arterial y la capa media de la
arteria aorta, lo que conlleva a un riesgo de rotura
adrtica y otras complicaciones, y cursa con un ele-
vado indice de mortalidad en fase aguda. Se trata de
la manifestacion mas frecuente dentro de los deno-
minados Sindromes Adrticos Agudos, entre los cua-
les también se incluye el hematoma intramural y la
llcera adrtica penetrantel’z.

La localizacion del desgarro intimal primario mas
frecuente es la aorta ascendente, entre 1-5 cm por
encima del seno de Valsalva derecho en el 65% de
los casos, en la aorta descendente proximal debajo
de la subclavia izquierda en el 20%, en el arco aérti-
co transverso en 10% y en aorta distal toracoabdo-
minal en el 5%'.

El IRAD (/nternational Registry of Acute Aortic
Dissection) ha recopilado una serie de datos que
identifican numerosos factores de riesgo para el

desarrollo de DAo aguda (Recuadro).

Numerosas publicaciones han sostenido estos
factores de riesgo y los han enriquecido, por lo que
incluyen:

- El embarazo, ya que el 50% de las disecciones
que ocurren en mujeres jovenes menores de 40
afnos suceden durante el embarazo, donde la rup-
tura cominmente se produce en el tercer trimes-
tre o en la primera etapa del parto.

- La edad avanzada y el sexo, puesto que el pico
de incidencia de la diseccién de aorta ocurre en
la sexta o séptima décadas de la vida, y afecta
dos veces mas a los hombres que a las mujeres.

- Los trastornos endocrinos, que a través del desa-
rrollo de hipertensiéon puede conducir a una di-
seccion, como es el caso de la enfermedad de
Cushing o el feocromocitoma.

- Un traumatismo, que puede resultar en una rup-
tura de la intima.

El conocimiento de la incidencia de DAo en la
poblacion general es limitado; diversos estudios la
sefialan entre 2,6-3,5 casos por 100 mil habitantes
por afio’. Pueden clasificarse de distintas formas,
pero normalmente se hace atendiendo a dos crite-
rios: 1) la duracién de los sintomas, y 2) la presencia
y localizacién de los desgarros primitivos, asi como
la extensién retrégrada o anterégrada de la disec-
cion.

De acuerdo al primero serd aguda, si los sintomas
clinicos han durado 14 dias o menos (periodo de
mayor morbilidad y mortalidad); subaguda, si los
sintomas han durado entre 2 y 6 semanas; o crénica,
si los sintomas han perdurado mas alla de 6 sema-
nas.
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Recuadro. Factores de riesgo de diseccion adrtica aguda.

Factor de riesgo Comentario

Hipertension arterial

Aneurisma adrtico pre-
existente

Enfermedades genéticas

Vasculitis

Maniobras de Vasalva

Consumo de cocaina

Se trata del factor de riesgo predisponente mas importante. En investiga-
ciones publicadas por IRAD, la hipertension se ha asociado en mas del
70% de los pacientes.

Es la causa mas comun en pacientes menores de 40 aios.

Algunas con trastorno del tejido conectivo, como el sindrome de Marfan o
el de Ehlers-Danlos; otras como la anulectasia adrtica, la valvula adrtica
bicuspide y la DAo familiar. Denominador comun de estos trastornos
genéticos es la desdiferenciacion de las células del musculo liso vascular y
el aumento de la elastolisis de los componentes de la pared adrtica, que
dan lugar a una intima debilitada y a la diseccién de la aorta.
Enfermedades inflamatorias que provocan vasculitis como las arteritis de
células gigantes y de Takayasu, la artritis reumatoide o la aortitis sifilitica

Sindrome de Turner y de Noonan, enfermedad poliquistica renal

Intervenciones quirurgicas cardiacas y sus complicaciones

Produce una elevacién significativa de la presion arterial. Este factor tiene
gran importancia en aquellos pacientes con factores de riesgo o con ante-
cedentes familiares de aneurismas.

Con un tiempo promedio de 12 horas entre la tltima dosis y la diseccion.

Respecto al segundo criterio se utilizan dos clasi-
ficaciones que tienen gran importancia para deter-
minar la conducta a seguir. El grupo de Stanford
habla de los tipos A y B, seglin esté afectada o no
por la diseccion la aorta ascendente; y el de DeBa-
key, diferencia entre el tipo I cuando la aorta ascen-
dente y descendente estan afectadas, tipo II cuando
sOlo interesa la aorta ascendente y tipo III cuando
so6lo se afecta la descendente.

En los ultimos aiios, los avances en las técnicas
de imagen han ayudado a realizar diagndsticos mé-
dicos mucho mas precisos de esta enfermedad, los
cuales, en la mayoria de los casos, orientan la con-
ducta terapéutica y el pronéstico de los pacientes.
Pese a lo anterior, la realizacion de los diagnésticos
por parte del personal sanitario representa un reto
dado que se trata de una enfermedad con muy di-
versas formas de presentacioén clinica, lo cual plan-
tea la necesidad de introducir este diagnéstico den-
tro de las enfermedades a descartar.

La DAo puede producir la muerte de forma stbi-
ta; sin embargo, hay pacientes que pueden presen-
tar sintomatologia previa al deceso y en algunas
ocasiones incluso pueden asistir a servicios de ur-
gencias, por lo que es necesario mantener un alto
indice de sospecha por parte del médico para esta-
blecer un diagnéstico rapido y certero. Este estudio

pretende evidenciar cuales son los sintomas que
presentan estos pacientes y aportar desde la Medi-
cina Forense algunas pautas a la Medicina de Urgen-
cias a la hora de establecer diagnésticos diferencia-
les con otras enfermedades.

METODO

Se realiz6 un estudio de tipo descriptivo, observa-
cional, de corte transversal y retrospectivo.

Se estudiaron 34 casos de muerte stibita por DAo
en el laboratorio de histopatologia del Instituto de
Medicina Legal y Ciencias Forenses de Valencia,
Espana, entre 1998 y 2015; a los cuales se les realizé
autopsia forense con estudios complementarios
histolégicos y toxicolégicos. Se analizaron, entre
otras variables, los sintomas que presentaron y los
casos en que no se llegé a establecer el diagnéstico
médico adecuado en vida.

Las variables analizadas fueron: sexo, edad, cir-
cunstancias de la muerte y lugar, peso cardiaco, tipo
y forma de la diseccién, hallazgos de la autopsia y el
estudio histopatolégico. Este iltimo contenia el
muestreo visceral generalizado y el estudio especifi-
co de la desestructuracién de las fibras elasticas de
la aorta, la degeneracién quistica de la capa media,
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la presencia de hematoma intramural, entre otros
aspectos.

Para analizarlas se tuvo en cuenta la informacién
del levantamiento de cadaver, del informe del servi-
cio de atencion médica de urgencia (en aquellos
casos en los que existi6 ese tipo de actuacién), de
los informes de ingresos hospitalarios y pruebas
complementarias, informes de egreso (en aquellos
casos en los que hubo una atenciéon médica en los
servicios de urgencias los dias anteriores al falleci-
miento), asi como de los informes de autopsia judi-
cial, histopatologia y toxicologia. Ademas, se obtu-
vieron datos de peso, talla e indice de masa corpo-
ral.

La informacién obtenida se extrajo del archivo de
documentos manuscritos y de los sistemas informa-
ticos (Unidad de Valoracién del Riesgo de Muerte
Stbita Familiar de la Secciéon de Histopatologia y
Melva). Su andlisis se realiz6 a través del programa
estadistico SPSS v17.0.

RESULTADOS

En el presente estudio se analizaron un total de 34
casos, el 73,5% fueron hombres, el grupo etario mas
afectado fue entre los de 41-50 aiios (38,2%), con una
media de edad de 42 afos en los hombres y 49 en
las mujeres (Tabla 1).

Circunstancias de los hechos

La informacién recabada durante el levantamiento
del cadaver permiti6 determinar que 19 casos
(55,9%) ocurrieron en el domicilio y 9 (26,5%) en el
hospital. En algunos de los casos de fallecimiento en
el domicilio, consta la existencia de consulta previa
en algun centro médico.

Atencién hospitalaria

En el 51% de los casos existié sintomatologia previa
conocida; de ellos, el 61% presenté dolor toracico, el
17% lumbalgia y el 11% cefalea. Respecto al dolor
toracico se confirmé que la localizacién predomi-
nante fue en la regién precordial (77%), mientras
que el 23% restante fue referido en la regién interes-
capular. Ademads, en los casos que tuvieron sintoma-
tologia previa, el 40% habia acudido al hospital antes
del deceso y los diagnésticos emitidos fueron: lum-

balgia, dolor abdominal, célico nefritico, tromboem-
bolismo pulmonar (TEP) o dolor osteomuscular.

El caso con diagnéstico de TEP llama la atencién
porque acudi6 en tres ocasiones al servicio de ur-
gencias, inicialmente con dolor interescapular irra-
diado a hemicuerpo izquierdo, posteriormente con
dolor toracico asociado a disnea y sintomatologia
vagal, y los diagnésticos emitidos fueron: dolor tora-
cico mecanico, crisis asmatica y TEP. No obstante, a
pesar de este ultimo diagnodstico, la paciente es
egresada y acude nuevamente al hospital, por per-
sistencia de la disnea y el dolor toracico, donde fi-
nalmente fallece.

Los factores de riesgo mas destacados fueron: la
hipertensién arterial (26,5%), los antecedentes fami-
liares de muerte stibita (17,6%), la diabetes mellitus
tipo 1I (8,8%), la exposicién al tabaco (20,6%) y la
dislipidemia (5,9%).

Tabla 1. Distribucién de los casos de acuerdo a la edad, sexo
y lugar del deceso (n=34).

Variable Ne %
Edad

Menores de 20 0 0,0
Entre 21y 30 5 14,7
Entre 31y 40 7 20,6
Entre 41y 50 13 38,2
Mayores de 51 8 23,5
Sin dato 1 2,9
Sexo

Hombre 25 73,5
Mujer 9 26,5
Lugar del deceso

Domicilio 19 55,9
Hospital 9 26,5
Calle 2 5,9
Trabajo 1 2,9
Sin dato 3 8,8

Hallazgos de necropsia e histopatologia

En el procedimiento de necropsia se encontré que
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el peso cardiaco estaba aumentado en 28 casos
(82,4%), independientemente de la edad, con una
media de 534 gramos, y fue mayor si habia dilata-
cién de la raiz adrtica o hipertensién arterial (Tabla
2).

La rotura horizontal de la aorta fue la mas fre-
cuente (67,6%), con una longitud media de 4,15 cm y
predominé el tipo Il de DeBakey (73,5%), sin encon-
trarse diferencias significativas respecto a la locali-
zacion anatémica. No se encontré ningin caso en
donde se describiera una diseccioén tipo III.

Al determinar las asociaciones estadisticas entre
las variables analizadas se encontr6 que la degene-
racion quistica de la media (47,0%) se asocié con
dilatacién adrtica (p<0,05) y véalvula aértica bicispi-
de, y ambas, a su vez, con una menor edad
(p=0,001). No se encontré ninguna asociacién con
hipertensiéon arterial ni la hipertrofia ventricular
izquierda.

Tabla 2. Hallazgos en el procedimiento de necropsiay en
estudio histolégico (n=34).

Parametro Ne %
Hallazgos cardiacos

Cardiomegalia 28 82,4
Aterosclerosis coronaria 13 38,2
Arterosclerosis adrtica 13 38,2
Hipertrofia ventricular izquierda 15 44,1
Dilatacion de la raiz adrtica 20 58,8
Valvula adrtica bicuspide 10 29,4
Forma de la diseccion

Horizontal 23 61,8
EnformadeT 5 14,7
Vertical 3 8,8
Circunferencial 2 5,9
Doble 1 2,9
Clasificacion de DeBakey

Tipo | 9 26,5
Tipo Il 25 73,5
Hallazgos histopatoldgicos

Degeneracion quistica 16 47,0

DISCUSION

La DAo aguda es la causa mas comin de muerte
stbita dentro de las enfermedades de la aortal, y se
asocia a una elevada mortalidad; pese a los avances
en las técnicas de diagnéstico y tratamiento, la tasa
de mortalidad es alta, con aumento de un 1-2% por
horaz; ademas, supone un reto diagndstico debido a
la variabilidad en las formas de presentacién clinica
que, en ocasiones, provoca retrasos o errores en su
diagnéstico, con resultados fatales.

Como las manifestaciones clinicas son tan diver-

sas y la forma de presentacién puede ser variada, es
importante tener un alto indice de sospecha por
parte del médico para establecer un diagnéstico
rapido y exacto. Asi, el objetivo de estos estudios
post mortem en autopsias judiciales es disminuir la
mortalidad de esta devastadora enfermedad, sobre
todo cuando los pacientes no presentan los clasicos
sintomas y signos, o cursan con un rapido deterio-
ro’.
En los datos del IRAD* (International Registry of
Acute Aortic Dissection), la proporcién de hombres
que padecen DAo es de 66,7%, con una media de
edad de 63 afios; en la serie de los 31 casos de Li et
al’® fue de 87,1%, en el estudio de Moreira et a1.6, del
norte de Portugal fue de 70,3% y, en nuestra serie, de
73,%, que resulta la segunda mayor proporcién de
todos estos estudios.

La DAo afecta a pacientes entre la quinta y sép-
tima décadas de la vida. En menores de 40 afios la
frecuencia es similar en ambos sexos, debido a la
mayor frecuencia en mujeres durante el tercer tri-
mestre del embarazo'. La media de edad de Li et al’
y Moreira et al® fue de 44 y de 65,19%14,35 anos,
respectivamente, sin diferencias significativas res-
pecto a los tipos A y B de Stanford.

El factor de riesgo mds frecuente fue la hiperten-
sién arterial, lo que coincide con el 77% de los casos
del estudio del IRAD". La exposicion crénica de la
aorta a altas tensiones da lugar a engrosamiento de
la intima, fibrosis, calcificacién y depdésito extracelu-
lar de acidos grasos; la matriz extracelular puede
experimentar degradacion acelerada, apoptosis y
elastolisis, con disrupcion final de la intima, en ge-
neral en los bordes de las placas de ateroma'”.
Nuestros resultados coinciden con los de Moreira et
al’, pues el 54,1% de sus casos presentaba antece-
dentes de hipertensién arterial. Este factor de riesgo
modificable necesita un adecuado control médico' .

Otros factores de riesgo, como la arteriosclerosis,
las enfermedades genéticas, como los sindromes de
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Marfan, de Ehlers-Danlos tipo IV (trastornos heredi-
tarios del tejido conectivo con degeneracién medial
quistica), de Loeys-Dietz y de Turner, la anulectasia
aodrtica, la valvula aértica bictspide y la DAo fami-
liar, también pueden causar sindromes aérticos
agudoslo. En nuestro trabajo, un 12% de los casos
presentaba fenotipo de Marfan y un 29%, valvula
adrtica bicispide, por lo que la autopsia forense
constituyo la dnica posibilidad de poder determinar
implicaciones genéticas en la familia del fallecido.

El aumento del peso cardiaco puede evidenciar
hipertensién arterial, hipertrofia del ventriculo iz-
quierdo, valvulopatias, aterosclerosis, entre otras
afecciones’. Nuestros resultados coinciden con los
de otros autores®® que han encontrado cardiomega-
lia e hipertrofia ventricular izquierda en el 74,2% y
54,1% de sus casos, respectivamente; hecho que
podria resultar compatible con el antecedente de
hipertension arterial.

En un elevado porcentaje de casos la muerte
ocurre en el domicilio, durante la realizacién de
actividades de la vida diaria. Son menos los que
fallecen en el hospital. El diagnéstico precoz de la
DAo es fundamental para mejorar el prondstico, ya
que la mortalidad en las primeras 24 horas es de
20% y llega a 62% a los 7 dias". Para conseguirlo, es
importante una sospecha clinica temprana, e identi-
ficar los sintomas y signos de la enfermedad, porque
tiene diversas formas de presentacién y constituye
un problema médico importante. Los factores clini-
cos mas frecuentemente asociados a la DAo son: la
hipertensién arterial, el comienzo sibito de dolor
tordcico mantenido (sintoma tipico, hasta en el 75%
de pacientes)14 y su irradiacién. También puede
presentarse inicialmente con sincope o sintomas
neurolégicoss‘lz.

Nuestros datos demuestran que de los casos que
fallecieron por DAo, el 40% habia acudido al hospital
un dia antes, y recibié diagnoésticos médicos erré-
neos que han sido descritos en los resultados. La
bibliografia también informa errores diagnésticos,
como un sindrome coronario agudo, pericarditis o,
incluso, una colecistitis".

Limitaciones del estudio

La principal limitacién fue haber realizado el analisis
solo en los casos donde se contd con estudio histo-
patolégico. Sin embargo, esta investigacion ha per-
mitido realizar un trabajo integrativo con las familias
de algunos de los casos y ha dado como frutos otros

estudios asociados con el andlisis genético y la ela-
boracién de un protocolo de muerte stbita por DAo
en el Instituto de Medicina Legal y Ciencias Foren-
ses de Valencia.

CONCLUSIONES

El estudio post mortem de las muertes stbitas por
diseccion adrtica puede definir mejor las caracteris-
ticas macroscépicas e histolégicas de los casos mas
graves, lo que permite mejorar su dificil diagnéstico
antes del desenlace fatal. De esta manera, los datos
necrépsicos permiten conocer mejor las formas cli-
nicas de presentacion de esta enfermedad, lo que
complementa los estudios clinicos y las guias diag-
noésticas existentes, y permite realizar un estudio
familiar en los casos que se requiera. Todo esto re-
vela que la medicina forense resulta de gran utilidad
en la practica clinica de la medicina.
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