Diseccion aortica complicada de
tipo Stanford B (o DeBakey IIIa)
en paciente con sindrome de
Ehlers-Danlos de tipo IV

Stanford B or Debakey Illa
complicated aortic disction in
patient with Ehlers-Dals
syndrome type IV

10.20960/angiologia.00562

04/09/2024



Diseccidn adrtica complicada de tipo Stanford B (o DeBakey llla)
en paciente con sindrome de Ehlers-Danlos de tipo IV

Stanford B or Debakey Illa complicated aortic disction in patient
with Ehlers-Dals syndrome type IV

Rafael Cabrales Garcia, Ana Lucia Luna Sada, Fernando Romero Aguilar,
Sahian Flores Guerrero

Instituto de Seqguridad y Servicios Sociales de los Trabajadores del

Estado. Hospital General 26. Zacatecas, México

Correspondencia: Rafael Cabrales Garcia. Instituto de Seguridad vy
Servicios Sociales de los Trabajadores del Estado. Hospital General 26.
Bulevar Lépez Mateos, s/n. 98000 Zacatecas, México

e-mail: rcg_O0O@hotmail.com

Recibido: 23/08/2023
Aceptado: 19/09/2023

Conflicto de intereses: los autores declaran no tener conflictos de
interés.

Inteligencia artificial: los autores declaran no haber usado inteligencia
artificial (IA) ni ninguna herramienta que use IA para la redaccion del
articulo.

Artificial intelligence: the authors declare not to have used artificial
intelligence (Al) or any Al-assisted technologies in the elaboration of the

article.

CASO CLINICO
Paciente varén de 34 anos, hipertenso, sin control, con antecedente de
sindrome de Ehler-Danlos de tipo IV y sin manifestaciones

cardiovasculares. Presenta dolor toracico subito e interescapular.



Exploracién fisica: TA de 184/96 mmhg, térax excavado y braquidactilia
en la mano izquierda. La radiografia toracica muestra ensanchamiento
mediastinico y la radiografia oral, panoramica con dientes
supernumerarios (Figidl). La angiotomografia de térax, con flap intimal y
trazo de diseccion distal a la arteria subclavia izquierda, que se
clasifica como de Stanford B (DeBakey llIA) (Figi2). Dada clasificacion y
la asociacién hereditaria, el comité optdé colocar una prétesis
endovascular. Después de 6 meses de seguimiento el paciente

permanece asintomatico y con permeabilidad de protesis.

DISCUSION

La diseccidn adrtica se relaciona, en casos poco frecuentes, aunque con
una alta morbimortalidad, a conectivopatias caracterizadas por la
alteracion del coldgeno y del metabolismo de los tejidos, como el
sindrome Ehler-Danlos de tipo IV, que tiene un fenotipo caracteristico:
braquidactilia, dientes supernumerarios y roturas espontdneas ante
minimos traumatismos; la mortalidad se produce por rotura vascular (1-
3).

La Sociedad Europea de Cardiologia recomendd en 2014 la reparacion
endovascular de la aorta toracica (TEVAR) para la diseccién aértica de
tipo B complicada por factor sindromatico, como en este caso (clase IC)
(4).

El ensayo INSTEAD documentdé que resulta eficaz el uso de TEVAR en
pacientes con DA de tipo B asociado a conectivopatias, lo que mejora el
remodelado adrtico mas gue solo con tratamiento médico o cirugia (5).
Segun nuestro informe, la diseccién aértica con asociacidn hereditaria a
conectivopatias, al tener un riesgo elevado de complicaciones y optar
por un implante de prétesis endovascular, es un procedimiento seguro,

lo que mejora el prondstico del paciente.
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