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6002-2. LA CALIDAD DE VIDA RELACIONADA CON LA SALUD ESTA
DETERIORADA EN EL SINDROME DE MARFAN (SM) Y ASOCIADA A UNA
MENOR CAPACIDAD DE EJERCICIO
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Resumen

Introduccién y objetivos. El SM es un trastorno genético multisistémico con impacto en la calidad de viday
laactividad fisica. Nuestro objetivo fue evaluar la calidad de vida relacionada con la salud (CVRS), asi como
su relacion con la capacidad funcional (CF) al esfuerzo, en pacientes con SM.

Métodos: Seincluyeron consecutivamente adultos con SM en la consulta de un centro especiaizado. Se
administro el cuestionario PROMIS-29, que evalUa ocho dominios: cinco relacionados con la salud fisica,
dos con lasalud mental y uno con € rol social (Tabla). Se evalud la puntuacion t para 7 de las dimensiones,
(media de 50 en la poblacion de referencia). Las desviaciones (por encima o por debajo, seguna la direccion
del dominio) de 5-10puntos se consideraron leves, de 10-20 puntos moderadasy > 20 puntos graves. Un
subgrupo de estos pacientes fueron sometidos a una prueba de esfuerzo cardiopulmonar (CPET). Se
consider6 una capacidad funcional reducida cuando el consumo de oxigeno fue < 80% del valor predicho.

Resultados: Seincluyeron 64 adultos con SM (edad 46,0 + 13,8 afios, rango 18,9-81,9 afios) y un 60,9%
mujeres. El 59,4% sin eventos adrticos previos, e 26,6% con cirugia el ectiva de raiz adrticatipo David, €
9,4% tipo Bentall, y e 4,7% con una diseccién adrtica previa. Los valores de puntuacion t para cada dominio
se muestran en latabla. Laintensidad del dolor presenté una mediana de 4, y un p75 de 6. Los pacientes con
SM mostraron un deterioro marcado en todos los dominios de salud fisica, mental y social, destacando la
interferencia del dolor, lafuncion fisica, laansiedad y lafatiga. No se observaron diferencias en las
puntuaciones segun el sexo, antecedentes de eventos adrticos o correlacion con laedad. En 29 pacientes se
realiz6 también CPET, todos llegando a un esfuerzo maximo. Quince (51,7%) presentaron una capacidad
funcional reducida (CF). La comparacion en las puntuaciones t de PROMIS-29 segun €l grupo de CF

reducida frente a conservada se presentan en latabla.

Comparacion de los dominios Promis-29 para evaluar la CVRSYy la
capacidad de gercicio (CPET)

Dominio CE reducida CE conservada
(PVo2< 80%)  (pVO2#180%) P




'Valores expresados como mediay DE. CE: capacidad de gjercicio; pVo2: pico
de consumo de 02, % del valor predicho. p parala comparacién entre CE
reduciday preservada (Mann-Whitney).

Interferencia por dolor, T-score 56,7 + 9,7 52,3+9,4 0,216
Funcion fisica (movilidad), T-score 446 + 6,3 49,1+ 7,4 0,055
Habilidad para participar en rolesy actividades sociales, T-score 48,0+ 7,7 55,3+ 10,6 0,026
Ansiedad, T-score 60,5+ 8,3 A7,7 + 9,6 0,002
Depresién, T-score 54,5+ 8,1 44,7 £ 6,5 0,003
Fatiga, T-score 57,1+ 8,3 45,0+ 9,1 0,002
Alteracion del suefio, T-score 52,5+ 6,0 49,5 * 6,2 0,149
Intensidad del dolor (puntuacion 1-10) 51+238 3,8+%32 0,254

Conclusiones: Los pacientes con SM presentan una reduccion significativa en la CVRS, afectando todos |os
dominios evaluados, con mayor impacto en lainterferenciadel dolor, laansiedad, lafuncién fisicay lafatiga.
Esta disminucion en la CVRS se asocia con una CF de gjercicio reducida. Se precisan mas estudios para
definir estrategias de intervencion eficaces que megjoren laCVRSy CF en el SM, siendo larehabilitacion

cardiorrespiratoria una posible alternativa.



