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Resumen

Introduccién: En el sindrome de Marfan (SM) las complicaciones adrticas son |os principal es determinantes
de la supervivencia. A pesar que estudios previos han demostrado un deterioro de la distensibilidad aortica en
el SM por resonancia magneética, todos ellos estudiaron a pacientes con enfermedad adrtica avanzada. El
objetivo del presente estudio es valorar la distensibilidad aortica(DA) y lavelocidad de la onda del

pulso(V OP) por resonancia magnética(CRM) en el SM sin enfermedad adrtica avanzada.

M étodos: Seincluyeron 80 pacientes con SM (32,0 + 10,5 afios, 66,3% mujeres;, SC 1,91 + 0,23 m2). Se
excluyeron los pacientes con enfermedad adrtica avanzada (diseccion o cirugia adrtica previa o didmetro de
laraiz adrtica> 47 mm). Como grupo control se incluyeron 36 individuos sin enfermedad cardlacaaparente
apareados por edad, género y superficie corporal (35,2 + 10,7 afios, 52,8% mujeres; SC 1,83+ 0,18 m ) Se
realizd una CRM atodos los individuos con adquisicién de secuencias cine SSFP y con codificacién de
velocidad anivel de aorta ascendente, descendente y abdominal. La distensibilidad en los tres niveles
aorticosy lavelocidad de la onda de pulso(V OP) anivel del arco adrtico y de aorta ascendente a aorta
abdominal se determinaron de forma semi-automética utilizando un software validado (ARTFUN INSERM
U678). Los pacientes con SM se dividieron en dos grupos segun laraiz abrtica estuviera o no dilatada. Se
utilizaron model os de regresion lineal multiple para comparar laDA y laVOP en los diferentes segmentos
aorticos entre individuos Marfan y controles ajustando por covariables significativas.

Resultados: En el SM ladistensibilidad adrtica fue menor y laVVOP mayor en todos |os niveles adrticos
respecto los controles. En el andlisis multivariado, se confirmaron los mismos resultados. En los SM con 'y
sinraiz dilatada la distensibilidad fue menor en los tres niveles; en cambio, las VOP sdlo fueron superiores
en el grupo de SM con raiz dilatada respecto los controles (tabla).

Conclusiones: Nuestro estudio demuestra un deterioro de la distensibilidad aortica evaluada por resonancia
magnética alo largo de todala aorta en e sindrome de Marfan, incluso sin enfermedad adrtica avanzada. El
incremento de lavelocidad de la onda de pulso parece estar relacionado con estadios mas avanzados de la

af ectacion adrtica. Estos hallazgos pueden tener implicaciones en €l diagndstico, seguimiento y pronéstico de
esta enfermedad.



