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CASO CLÍNICO
Paciente varón de 34 años, hipertenso, sin control, con antecedente de
síndrome  de  Ehler-Danlos  de  tipo  IV  y  sin  manifestaciones
cardiovasculares.  Presenta  dolor  torácico  súbito  e  interescapular.



Exploración física: TA de 184/96 mmhg, tórax excavado y braquidactilia
en la mano izquierda. La radiografía torácica muestra ensanchamiento
mediastínico  y  la  radiografía  oral,  panorámica  con  dientes
supernumerarios (Fig. 1). La angiotomografía de tórax, con flap intimal y
trazo  de  disección  distal  a  la  arteria  subclavia  izquierda,  que  se
clasifica como de Stanford B (DeBakey IIIA) (Fig. 2). Dada clasificación y
la  asociación  hereditaria,  el  comité  optó  colocar  una  prótesis
endovascular.  Después  de  6  meses  de  seguimiento  el  paciente
permanece asintomático y con permeabilidad de prótesis.

DISCUSIÓN
La disección aórtica se relaciona, en casos poco frecuentes, aunque con
una  alta  morbimortalidad,  a  conectivopatías  caracterizadas  por  la
alteración  del  colágeno  y  del  metabolismo  de  los  tejidos,  como  el
síndrome Ehler-Danlos de tipo IV, que tiene un fenotipo característico:
braquidactilia,  dientes  supernumerarios  y  roturas  espontáneas  ante
mínimos traumatismos; la mortalidad se produce por rotura vascular (1-
3).
La Sociedad Europea de Cardiología recomendó en 2014 la reparación
endovascular de la aorta torácica (TEVAR) para la disección aórtica de
tipo B complicada por factor sindromático, como en este caso (clase IC)
(4).
El ensayo INSTEAD documentó que resulta eficaz el uso de TEVAR en
pacientes con DA de tipo B asociado a conectivopatías, lo que mejora el
remodelado aórtico más que solo con tratamiento médico o cirugía (5).
Según nuestro informe, la disección aórtica con asociación hereditaria a
conectivopatías, al tener un riesgo elevado de complicaciones y optar
por un implante de prótesis endovascular, es un procedimiento seguro,
lo que mejora el pronóstico del paciente.
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