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+ A maioria dos aneurismas de aorta toracica A SM € uma das causas mais frequentes de
(AAT) s&o de causa degenerativa associado a aneurljmas geneticamente (?eflagrados, sengo
aterosclerose, mas em  criangas e uma doenca autossdmica dominante causada

- " pela deficiéncia do gene da fibrilina (FBN1)
adolescentes podem ter associacdo genética  gerando alteraces multissistémicas; a dilatacdo

(Sindrome de Marfan [SM], Loyes Dietz e  da aorta é encontrada em 50% dos casos de
Ehlers Danlos) e congénita (aorta bicuspide e SM2. No caso descrito, € possivel que tenha

AAT familiar). A maioria é assintomatica e  ocorrido uma piora da disfuncéo ventricular
descoberta incidentalmente em exames de devido a infeccéo concomitante pelo EBV.

imagem.

» Paciente de 16 anos, previamente higido, com O AAT é uma doenca perigosa, mortal e

estigmas de Sindrome de Marfan, iniciou quadro Si.lenCiOS.a, notoriamente dlﬁCll de detectar e
de odinofagia, febre e linfadenonomegalias diagnosticar antes das complica¢gbes. Esforcos

cervicais e submandibulares com cerca de um tm sido realizados para determinar quais
pacientes estdo sob maior risco de AAT e,

més de duracdo. Apos quadro infeccioso evoluiu portanto, garantir uma triagem preventiva
com dispnéia aos esforgos e ortopneia. visando diagnostico precoce, monitoramento e
Realizada investigac&o diagndstica intervencgao cirdrgica quando houver indicacao.
apresentando sorologias IgM e IGG positivas tDeifess :icérnp:stizrgaéseemcggcrg f?n rgg:_';gggg gg
: [ investi

para EpsFem Barr (EBV)~e restante d‘?s exames histéria familiar detalhada a fim de modificar os
laboratorias sem alteracdes. Ecocardiograma desfechos de uma patologia to catastrofica
transtoracico demonstrou aneurisma de aorta ainda mais em idades t&o precoces.

ascendente e insuficiéncia adrtica, mitral e
tricuspide graves, além de disfungéo biventricular
grave e hipertenséo pulmonar. Angiotomografia
mostrou dilatacdo fusiforme da porcéo
ascendente da aorta toracica (medidas: 8,4 x
8,1cm), estendendo-se desde o seio de valsalva
até a crossa. Restante da aorta de curso e
calibre normais. Testes genéticos em
andamento. Paciente apresentou recuperacao
evolutiva da fungéo ventricular e foi submetido a
cirurgia com colocacéo de tubo aodrtico valvado
mecéanico, troca de valva mitral e plastia da
tricispide.
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