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INTRODUCCION

El aneurisma adrtico se define como una dilatacién focal permanente de una arteria que excede en al menos un 50% su didmetro

normal esperado. En el contexto de la aorta tordcica, se considera “gigante” cuando el didmetro supera los 70—100 mm, con un riesgo

exponencialmente elevado de ruptura o diseccién a partir de los 60 mm. El sindrome de Ehlers-Danlos tipo IV, también conocido como

variante vascular, se asocia a alteraciones en la sintesis de coldgeno tipo lll, confiriendo una marcada fragilidad de los vasos y
predisposicién a aneurismas complejos. Presentamos el caso de un paciente con enfermedad de la coldgena, quien desarrollé un
aneurisma adrtico gigante recurrente tras una reparacién quirdrgica previa.

CASO CLiNICO

Paciente masculino de 61 afios, con antecedentes de
sindrome de Ehlers-Danlos tipo IV  confirmado
genéticamente (COL3AT1 positivo) e hipertensién arterial
controlada. En mayo de 2022, durante evaluacién
prequirirgica, se documenté por ecocardiograma
transtordcico y angiotomografia de térax una dilatacién
aneurismdtica de la raiz adrtica y aorta ascendente
hasta 73 mm, acompafiada de insuficiencia valvular
adrtica moderada. Se realizé sustitucion de la raiz
adrtica y de la aorta ascendente mediante injerto de
dacrén, ademéds de implante de prétesis valvular
biolégica Carpentier Edwards Perimount Magna Ease
No. 23 mm, sin complicaciones inmediatas. Tras un
intervalo asintomdtico de tres afios, durante el protocolo
para una cirugia abdominal, un nuevo ecocardiograma
revelé disfuncién protésica significativa y dilatacién
severa de la raiz aértica (67 mm), ademés de dilatacién
ventricular izquierda (DDVI 62 mm). Se propuso realizar
un procedimiento de Bentall y de Bono, que implica la
sustitucién de la raiz aértica y recambio valvular con
injerto valvulado. Sin embargo, debido al elevado riesgo
quirdrgico inherente al sindrome de Ehlers-Danlos
vascular, el paciente decliné la intervencién, optando por
tratamiento médico conservador, pese al riesgo inminente
de ruptura.

DISCUSION

El sindrome de Ehlers-Danlos tipo IV impone un desafio
Unico en el manejo de aortopatias, debido a la extrema
fragilidad de los tejidos y la tendencia a recurrencia de
aneurismas incluso tras reparaciones exitosas. Este caso
destaca la necesidad de un enfoque multidisciplinario, un
seguimiento estrecho con imagenologia seriada, y una
evaluacién de riesgos individualizada. Las guias
ACC/AHA recomiendan umbrales de intervencion mds
precoces en aortopatias hereditarias, pero las limitaciones
tisulares complican el éxito quirdrgico. La toma de
decisiones compartida y la innovacién en estrategias
terapéuticas son fundamentales para mejorar el
prondstico en esta poblacién de altisimo riesgo (1-2).
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