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Imágenes

Varón de 10 años, con antecedentes de salud aparente 
que comienza con dolor centrotorácico, opresivo, lan-
cinante. Es llevado a su área de salud donde fallece de 
forma súbita. Se traslada al Hospital Pediátrico para de-
terminar causa de muerte mediante necropsia.

El examen macroscópico demuestra saco pericárdico 
aumentado de tamaño, con contenido hemorrágico de 
400cc. Corazón ligeramente aumentado de tamaño. En 
su apertura, en la emergencia aórtica, a 2cm de la válvu-
la, se observa una rasgadura oblicua de 4cm de longitud 
que separa la íntima de la capa media con gran hemato-
ma que diseca la porción proximal de la aorta ascendente 
hasta la emergencia del tronco braquiocefálico e inunda 
el saco pericárdico (Disección Aórtica tipo A de Stanford 
/ tipo II de DeBakey).

Microscópicamente se evidencia degeneración quísti-
ca de la media.

La disección aórtica produce una falsa luz en la capa 
media de la pared aórtica, excepcional en niños sin enfer-
medad del tejido conectivo1.

Algunos autores prefieren emplear en la actualidad la 
clasificación de Standford2 a la de DeBakey por conside-
rarla más práctica.

El ecocardiograma transesofágico es considerado el 
estudio inicial por su disponibilidad, inocuidad y coste, 
además de permitir localizar el desgarro intimal entre 
otras complicaciones. La tomografía axial computariza-
da multicorte posee alta sensibilidad y especificidad por 
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las reconstrucciones que permite realizar. La resonancia 
magnética nuclear define volúmenes ventriculares, alte-
raciones funcionales valvulares y comportamiento diná-
mico de la pared aórtica3.

Anatomopatológicamente existe degeneración de la 
musculatura lisa de la capa media de la pared aórtica en 
la disección aórtica tipo B, propio de hipertensos y en 
sujetos de edad avanzada. La disección aórtica tipo A se 
ha asociado a anomalías congénitas del tejido conjuntivo, 
a nivel del tejido elástico de la media aórtica, frecuen-
temente en jóvenes, y muy frecuente en el síndrome de 
Marfan. Son predisponentes el síndrome de Ehler-Dan-
los, de Loeys-Dietz y el síndrome de Turner4.

La rotura aórtica es una de las principales causas de 
muerte prematura en pacientes con disección aórtica tipo 
A aguda y subaguda de Stanford. El shock, el dolor que 
requiere medicación, un nivel de troponina >0.7 ng / ml 
y un nivel de dímero D ≥10 µg / ml son factores de riesgo 
independientes para la rotura aórtica en estos pacientes5.

El riesgo de muerte súbita o disección aórtica sigue 
siendo bajo en pacientes con síndrome de Marfan y un 
diámetro aórtico entre 45 y 49 mm. El diámetro aórtico 
≥50 mm parece ser un umbral razonable para la cirugía 
preventiva 6.
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