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Resumen

Introduccién y objetivos. El sindrome de Marfan (SM) es una enfermedad hereditaria que afecta a tejido
conectivo, siendo la principal causa de muerte la enfermedad cardiovascular, en concreto la diseccién de
aorta. El seguimiento se realiza fundamental mente mediante ecocardiografia transtoracica (ETT) por lo que
el objetivo de nuestro estudio fue demostrar la evolucién los parametros de la funcién usando esta técnica
tanto anivel de cavidades cardiacas como aorta.

M étodos: Estudio descriptivo, analitico y unicéntrico en €l que incluimos a 133 pacientes no operadosy se
realizd un seguimiento ETT. Se utilizé un equipo Philips EpicCV parala obtencién de las medidas
convencionales cardiacas en 2D, asi como strain auricular izquierdo en fase reservorio (SRAI), strain
longitudinal de VI y de pared lateral de VD vy raiz adrtica (RaAo). El strain o deformacién de la aorta se
calculé como el didmetro sistélico menos el diastolico entre €l diastolico.

Resultados: Seincluyeron 133 pacientes consecutivos reclutados de la consulta de SM, con una mediana en
el seguimiento clinico y ecocardiogréfico de 1007 (RIC) y 427 (RIC) dias respectivamente. Edad 33 + 13,
varones €l 50%, €l 43% con estudio genético. En tratamiento con IECA/ARAII €l 44% y bloqueadores beta
el 28%. Hubo 18 eventos (13,5%) (2 ingresos, 13 cirugias electivas, 2 diseccionesy 1 muerte). Durante el
seguimiento, destacar que los parametros de funcion de VD, €l SRAI, ladistensibilidad de RaAoy
principamente el strain RaAo se reducen, no asi los de VI. El didmetro diastdlico a nivel de los senos de
Valsalvaaument6 en 0,96 + 1,3 mmy el sistélicoen 0,83 + 1,2 mm.

Evolucion de los pardmetros ETT durante e seguimiento

ETT basd ETT seguimiento p

FEVI (%) 60+ 5,6 61+ 64 0,17

SLVI (%) -19.8+ 2,7 -199+ 2,7 0,71



SL pared libre VD (%)

TAPSE (mm)

Onda S (cm/sg)

Strain Al reservorio (%)

Parametros aorta

Diametro D (mm)

Diametro S (mm)

SRAO SV (%)

Distensibilidad AO

-22,6+ 4,4

24+ 47

129+ 24

324+89

384+51

40,0+ 5,0

42+ 23

0,87+£0,5

-21,1+5

226+ 45

125+ 28

30,6+ 8,9

394+4.8

409+5

3,718

0,77+04

0,06

0,02

0,57

0,10

0,001

0,001

0,03

0,07

FEVI: fraccidn de eyeccion ventriculo izquierdo; SLVI: strain longitudinal; TAPSE: desplazamiento
sistélico del plano del anillo tricuspideo; Al: auriculaizquierda; D: diastole; S: sistole; SRAO SV: strain

aorta senos Vasava

Conclusiones: El seguimiento mediante ETT en pacientes con sindrome de Marfan es unatécnica
fundamental. Ademas de las medidas convencional es usadas hasta ahora para estudiar su evolucion, como los
diametros de la aorta, puede ser de utilidad el estudio de otros parametros que traducen propiedades el &sticas
de su pared como son ladeformacion y la distensibilidad aortica.



