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Resumen

Introduccién y objetivos. En la actualidad, |os pacientes con sindrome de Marfan (SM) son controlados de
forma estrecha en unidades especializadas. El seguimiento con técnicas de imagen y lacirugia electiva
constituyen €l pilar del manegjo de estos pacientes para evitar complicaciones adrticas. Nuestro objetivo fue
describir la evolucion clinicay por técnicas de imagen de una cohorte de pacientes con SM controlados en
unidades especializadas.

M étodos: Seincluyeron los pacientes diagnosticados de SM y seguidos en dos centros especializados entre
2004 y 2015. Se recogieron las caracteristicas clinicas basales, |os eventos cardiovasculares en el seguimiento
(cirugia adrtica, diseccion adrticay muerte) y se midieron los didmetros adrticos anivel de laraiz aortica
(SV) en los estudios ecocardiogréficos en el momento basal y en el Ultimo seguimiento ecocardiogréafico
disponible (Ileading edge-to-leading edge en telediastole). Se incluyeron un total de 537 pacientes
diagnosticados de SM. La edad media basal fue de 30,4afios (rango 3y 76 afos, 21% menores de 18 afios) y
50,7% mujeres. El didmetro basal SV fue de 38,8 + 7,5 mmy 21,0 + 4,2 mm/m2. En adultos e didmetro
basal fue de 39,9 + 7,4 mmy 20,7 + 3,9 mm/m2. Basalmente, 80 pacientes tenian antecedente de cirugia de
aorta ascendente y 53 de diseccion adrtica (41 tipo A). y 293 (54,6%) recibian tratamiento médico. El
seguimiento medio fue de 4,7 + 2,4afos. Se produjeron 8 diseccionestipo A (1,9%) y 2 tipo B, 14 muertes en
el seguimiento y 104 pacientes requirieron cirugia adrtica.

Resultados: De los pacientes con seguimiento ecocardiogréfico (n = 307), €l crecimiento de SV medio fue
de 0,38 + 0,84 mm/afio (0,28 + 0,74 mm/afio en adultosy 0,66 £ 1,02 mm/afio en nifios, p = 0,003). En
adultos, €l andlisis multivariable incluyendo la edad, sexo, didmetro basal y tratamiento, €l crecimiento anual
de SV estuvo relacionado solo con el diametro basal SV (p = 0,024).

Conclusiones: En los pacientes con sindrome de Marfan y un seguimiento estrecho clinico, los eventos
clinicos (muerte y diseccion) son poco frecuentes aunque €l requerimiento de cirugia electiva es alto. Asi
mismo, la dilatacién adrtica en e seguimiento en nuestro estudio es menor de la reportada en estudios
previosy en adultos depende fundamentalmente del diametro basal.



