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Resumen

Introduccion y objetivos. En e sindrome de Marfan (SM), e tratamiento éptimo, incluida laindicacion de
la cirugia sobre laraiz adrtica, continla siendo controvertido, debido alafalta de datos sobre € riesgo de
eventos adrticos (muerte, diseccion o rotura adrtica) asociados con esta enfermedad. Analizamos la
incidencia anual de eventos adrticos en funcién de los diametros adrticos, para proponer el momento éptimo
de lacirugia profilactica.

M étodos. Entre enero-04 y junio-15, 406 pacientes, sin cirugia ni diseccién adrtica previa, fueron obtenidos
de forma multicéntrica de las Unidades de Marfan del Hospital Universitario 12 de Octubre (Madrid), Vall
d'Hebron (Barcelona) y Puerta de Hierro-M gjadahonda (M adrid) con estudio ecocardiografico y mediante
angioTC/RMN de laaortainicial y posterior seguimiento periddico anual. Laedad mediaen laprimera
consultafue 28,4 + 14,5 afios con unos diametros medios de los senos de Vasalvade 37,1 £ 6,6 mm. El
seguimiento medio fue de 5,6 + 2,7 afos.

Resultados: Durante e seguimiento hubo 11 eventos adrticos (7 muertes y 4 disecciones adrticas agudas de
la aorta ascendente). El riesgo medio anual de evento adrtico fue del 0,5% en la poblacion total (riesgo de
muerte de 0,32% y riesgo de diseccion aortica de 0,18%). Este riesgo increment6 en funcion del aumento de
los didmetros adrticos (0,2%/afio (I1C: 0,03-0,5) con diametros 40 mm, 0,5%/afio (1C: 0,1-1,4) entre 40-44
mm, 1,9%/afio (IC: 0,3-4,6) entre 45-49 mmy 4,1% (IC: 0,4-12,4) con diametros ? 50 mm). Seintervinieron
56 pacientes de laraiz adrtica de forma programada (59% con unos diametros de raiz adrtica ? 50 mm) y no
hubo mortalidad hospitalaria. La supervivenciaglobal a3, 5y 10 afios fue 99 £ 5%, 98,6 + 6%y 95,5 +
2,5%, respectivamente.

Conclusiones: Lacentralizacion del seguimiento de los pacientes con SM en Unidades especificas
disminuye sustancialmente laincidencia de eventos adrticos. Se deberiaindicar la cirugia profilactica con
diametros de raiz adrtica ? 45 mm en todos | os pacientes con SM para reducir, alln mas, laincidenciade
rotura, muerte o diseccion aortica.



