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Presentacion del caso

Paciente femenina de 9 anos de edad, con diagndstico preexistente de Sindrome de Loeys -Dietz (SLD)
y antecedente de cirugia de Tirond David a los 4 afnos de edad por dilatacion de la raiz adrtica.

Consulta por presentar dolor agudo interescapular que irradia al abdomen, se constata HTA, se realiza
manejo de crisis hipertensiva y estudios complementarios (ecocardiograma Doppler color y
angiotomografia cérvico-toraco-abdominal).

Tras abordaje multidisciplinario, y al tratarse de una diseccién adrtica tipo B (clasificacidon de
Stanford), se decide no realizar intervencion quirdrgica dada la extensidn de la lesién, compromiso de
multiples vasos esplacnicos e imposibilidad del reimplante de los vasos mencionados.
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Hallazgos imagenolog

El ecocardiograma Doppler color detecta
dilatacion de aorta toracica descendente con
imagen endoluminal compatible con doble
lumen.
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Ante este hallazgo se realiza angiotomografia
cervico-toraco-abdominal que evidencia
dilatacion aneurismatica y tortuosidad de ambas
caroétidas, asociado a dilatacidon aneurismatica y
tortuosidad de la aorta en toda su extension,
con diseccion de la misma (flap intimal) que se
origina en la emergencia de la arteria subclavia
izquierda y continua hacia aorta abdominal
comprometiendo emergencia del tronco celiaco,
arteria mesentérica superior y arteria renal
derecha.
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Discusion
El SLD es un trastorno genético (autosomico dominante) del tejido conectivo.

Caracterizado por la triada de tortuosidad/aneurismas arteriales, hipertelorismo y Uvula
bifida/paladar hendido.

La patologia arterial es agresiva y extensa, las disecciones ocurren a edades tempranas y con
diametros adrticos pequenos.

La anomalia mas grave es la dilatacidon aneurismatica de la raiz adrtica (98% de los casos).

Existe superposicion fenotipica significativa con otros sindromes genéticos (Marfan / Ehlers-Danlos)
pero el SLD es el de peor prondstico.
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Conclusiones

Muchos radiélogos aun no estan familiarizados con este sindrome y reconocer
sus hallazgos distintivos es fundamental para el diagndstico temprano,
seguimiento por imagenes y eventual deteccion de complicaciones.
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