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Resumen

Introduccién y objetivos. El tejido adrtico en los pacientes con SM (sindrome de Marfan) se caracteriza por
la acumulacion de colageno entrecruzado. El entrecruzamiento del colageno es un proceso complejo iniciado
por la accion enzimética de los miembros de lafamilialisil-oxidasa (LOX). Este proceso aumentalarigidez y
laresistencia ala degradacion de lamatriz extracelular (MEC) por enzimas como la metal oproteinasa |
(MMP-1), con la consiguiente reduccion en la generacion de productos de degradacion del colageno, como €l
telopéptido c-terminal del coldgeno tipo | (ICTP). Nuestro objetivo es analizar |a presencia de dichos
biomarcadores en suero y su relacion con los parametros ecocardiograficos de elasticidad adrtica en pacientes
con SM.

M étodos: Seincluyeron prospectivamente un total de 60 pacientes con SM no operadosy 24 controles sanos.
Se obtuvieron los siguientes parametros de elasticidad adrtica: el desplazamiento de la pared posterior adrtica
en senos de Vasalvay aorta ascendente mediante modo M en DTI color, lavelocidad de la onda de pulso
aortica (mediante doppler pulsado en la aorta torécica descendente y abdominal). Mediante el programa
QLAB 10,5 se midi6 e desplazamiento de la pared adrtica anterior y posterior y €l strain adrtico en los senos
de Valsalva mediante speckle tracking (ST), en €l plano paraesternal gje largo. Se obtuvieron los
biomarcadores relacionados con la matriz extracelular LOX, MMP-1elCTPYy secalcul6 € ratio
ICTP/IMMP-1 en todos los pacientes y |os controles.

Resultados: En cuanto alos biomarcadores, tanto ICTP como € ratio ICTP/MMP-1 se encontraron
reducidos en pacientes con SM respecto a controles sanos, sin observar diferenciasen MMP-1y LOX. No
hubo correlacién entre biomarcadores y parametros el asticos de la aorta, salvo una débil correlacion entre
LOX y strain de la aorta (-0,284, p 0,035).

Marcadores (ng(ml) Marfan (n=60) Controles (n=24) p

LOX 2.3 (RIC 1,1-3,3) 2,9 (RIC 1,7-3,8) 0,2



MMP-1 9045 7,9+4,0 0,35

ICTP 193,4 + 124,7 281,9+ 1235 0,005

ICTPIMMP-1 38,75 + 26,54 24,68 + 18,89 0,009

LOX: lisil-oxidasa; MMP-1: metaloproteinasa l; ICTP: telopéptido c-terminal del coldgeno tipo I; RIC:
rango intercuartilico.

Conclusiones: Nuestros resultados confirman la alteracion de los biomarcadores en SM, reflegjo de un
metabolismo defectuoso de la matriz extracelular que conduce a una mayor rigidez delamisma. Sin
embargo, no parece existir correlacion entre los biomarcadores y 10s parametros mecanicos de la aorta
medidos por ecocardiografia.



