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Diseccidn adrtica complicada de tipo Stanford B (o DeBakey I1la) 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
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CASO CLiNICO

Paciente varon de 34 afios, hipertenso, sin control,
con antecedente de sindrome de Ehler-Danlos de tipo
IV'y sin manifestaciones cardiovasculares. Presenta do-
lor toracico subito e interescapular. Exploracion fisica:
TA de 184/96 mmhg, térax excavado y braquidactilia
en la mano izquierda. La radiografia tordcica muestra
ensanchamiento mediastinico y la radiografia oral,

panoramica con dientes supernumerarios (Fig. 1).
La angiotomografia de térax, con flap intimal y trazo
de diseccién distal a la arteria subclavia izquierda,
que se clasifica como de Stanford B (DeBakey IlIA)
(Fig. 2). Dada clasificacion y la asociacion heredita-
ria, el comité optd colocar una protesis endovascu-
lar. Después de 6 meses de seguimiento el paciente
permanece asintomatico y con permeabilidad de
protesis.

Figura 1. A Radiografia panordmica con diente supernumerario interincisivo. 8. Radiografia tordcica. Ensanchamiento mediastinal y cardiomegalia de grado ll. C. Braquidactilia
en 3y 4 ortejo con equimosis difusa.
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Figura 2. A. Angiotomografia en 30. Dilatacion en la emergencia de la aorta tordcica descendente con presencia de trazo de diseccion distal a arteria subclavia. B. TAC de tdrax
contrastada con dilatacion adrtica distal a subclavia izquierda.

DISCUSION

La diseccion adrtica se relaciona, en casos poco fre-
cuentes, aungue con una alta morbimortalidad, a co-
nectivopatias caracterizadas por la alteracion del co-
lageno y del metabolismo de los tejidos, como el sin-
drome Ehler-Danlos de tipo IV, que tiene un fenotipo
caracteristico: braquidactilia, dientes supernumerarios
y roturas espontaneas ante minimos traumatismos; la
mortalidad se produce por rotura vascular (1-3).

La Sociedad Europea de Cardiologia recomen-
dé en 2014 la reparacion endovascular de la aorta
toracica (TEVAR) para la diseccion adrtica de tipo B
complicada por factor sindromatico, como en este
caso (clase IC) (4).

El ensayo INSTEAD documentd que resulta eficaz el
uso de TEVAR en pacientes con DA de tipo B asociado
a conectivopatias, lo que mejora el remodelado adrtico
mas que solo con tratamiento médico o cirugia (5).

Segun nuestro informe, la diseccién adrtica con
asociacion hereditaria a conectivopatias, al tener un
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riesgo elevado de complicaciones y optar por un im-
plante de prétesis endovascular, es un procedimien-
to seguro, lo que mejora el pronostico del paciente.
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