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Resumen

Introduccion y objetivos: El papel del tratamiento vasodilatador en la prevencion del remodelado adrtico en
el sindrome de Marfan (SMF) sin hipertension sigue siendo controvertido. Postulamos que la pared arterial
patol 6gica en el SMF proporciona menos proteccion ala sobrecarga de presion y, por tanto, los
vasodilatadores pueden ser Utiles a pesar de lapresion arterial periférica™normal”. En el estudio buscamos
signos de sobrecarga de presion en € corazon de sujetos con SMF frente alos controles (CT), en un modelo
murino. El aumento del estrés parietal local en el septo interventricular basal conduce a desarrollo del
engrosamiento postsistélico (EPS), como efecto de la sobrecarga heterogénea en segmentos vecinos del
corazén. Nuestro proposito fue establecer larelacion entre el EPSy ladilatacion de laraiz adrtica.

M étodos: Se obtuvo ecocardiografia en ratones de 9 meses: 55 CT y 53 con e SMF (FBN1C1039G/+) y a
continuacién mediciones de laraiz adrtica (RA0), laauriculaizquierda (Al), grosor de la pared anterior (PA)
y posterior (PP), didmetro diastélico y sistélico del ventriculo izquierdo (DDVI, DSVI), fraccion de eyeccién
del ventriculo izquierdo (FEVI). La presencia de engrosamiento postsistolico septal basal (EPS) se evaluo en
modo M y Doppler tisular através del tabique basal.

Resultados: Se demostraron diferencias significativas en el grosor de paredes miocardicasy didmetros
ventriculares siendo ambas medidas mayores en € grupo con SMF (tabla). EPS estaba presente (EPS +) en €l
71% de los SMF frente a 29% en los CT. Después de la separacion por grupos: ratones con EPS (EPS+) y
ratones sin EPS (EPS-) no observamos diferencias segiin e genotipo con respecto a dimensiones auriculares
y ventriculares. No obstante |os ratones con EPS presentaban raiz adrtica mas dilatada en comparacion con
ratones sin EPS:; (1,8 frentea 1,61 enlosCT y 2,13 frente a 1,95 en el grupo SMF, p = 0,00 para ambos).

Medidas ecocardiogréficas

Peso () 27,6 27,5 0,9

Raiz adrtica (mm) 2,06 1,63 0,00




PA (mm) 0,73 0,69 0,002
DDVI (mm) 3,08 3,8 0,005
DSVI (mm) 2,75 2,58 0,008
PP (mm) 0,72 0,68 0,008
FEVI (%) 64 67 0,013
Al (mm) 1,86 1,85 0,9

PA: pared anterior, DDVI: diametro diastélico del ventriculo izquierdo, DSVI: didmetro sistdlico del
ventriculo izquierdo, PP: pared posterior; FEVI: fraccion de eyeccion del ventriculo izquierdo, Al: auricula
izquierda.

Conclusiones: Nuestro estudio pone de manifiesto elevada prevalencia del engrosamiento postsistélico
septal basal en un modelo murino de SMF, lo que sugiere la presencia de sobrecarga de presiéon y apoya el
uso del tratamiento vasodilatador, independientemente de la presion arterial periférica.



