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Resumen

Introduccién y objetivos. La aortopatia familiar (PAF) es una entidad de heterogeneidad fenotipicay
genética, con mayor riesgo de complicaciones que la patol ogia adrtica espontanea (PANF). Las formas no
sindromicas (PAFNS) son menos conocidas gue las sindromicas (PAFS), con menor rentabilidad del estudio
genético y con recomendaci ones terapéuticas menos precisas.

M étodos: Estudio longitudinal, retrospectivo, observacional en el que se analizan pacientes con aneurismade
aortade una unidad de cardiopatias familiares. Se subdividieron en sindrémicay no sindrémica para analizar
las caracteristicas de cada grupo en cuanto alos diametros de aorta, tasa de crecimiento anual y diferencias
morfol égicas en base ala clasificacion de Schaefer et al.

Resultados: Se seleccionaron un total de 67 pacientes con dilatacion de aorta, de los cuales 49 pacientes
formaban parte del grupo de patol ogia aortica familiar, el 26,5% de |os casos fueron PAFSy un 73,5%
PAFNS. El 91,8% fueron varonesy el 46,9% de |los pacientes tenian HTA, siendo més frecuente esta en €l
grupo de los PAFNS (tabla). El 32,7% tenian antecedentes familiares de muerte subita. El 20,4% de los
pacientes habian sufrido un SAA. Segun la clasificacion morfol 6gica se observo que la dilatacion tipo
anulectasia (tipo N) estaba presente en €l 55,6% de los casos, siendo mas frecuente en el grupo de PAFS. La
dilatacion de aorta ascendente (tipo A) la presentaron el 35,6% del total, siendo maés frecuente en PAFNS. La
dilatacién similar de toda la aorta (tipo E) estaba presente en el 8,9% del total, siendo més frecuente en
PAFNS. En cuanto alas medidas de la aorta, el diametro maximo de aorta fue similar en ambos grupos. Los
pacientes con PAFS presentaron mayores diametros de raiz adrtica mientras de los PAFNS presentaron
mayores diametros de aorta ascendente. No hubo diferencias estadisticamente significativas entre los grupos
en cuanto alatasa de progresion (medida en cm/afio), aunque la tendencia ala progresion fue mayor en el
grupo de los PAFS. Durante el seguimiento (mediana 3 afios), lamortalidad total fue de un 6,1% de los
casos, sin observar diferencias entre |os grupos.

Caracteristicas basales, diametros de aortay diferencias morfol égicas



Caracteristicas basales

Sexo (varon)

Edad

HTA

DM

DL

ERC

IECA/ARA2

FEVI

AF dedilatacion Ao

AF SAA

AFMSC

AP SAA

Casos indice

Didmetro max Ao

Diémetro raiz

Didmetro AAsc

Didmetro cayado

PAFS

92,3%

48+ 11,5

23,1%

15,4%

23,1%

0%

38,5%

54+ 11,6

61,5%

15,4%

38,5%

7,7%

46,2%

48,8 + 11,2

46,4+ 9,9

36,1+ 3,8

31,4+91

PAFNS

91,7%

55+ 13,9

55,6%

5,6%

33,3%

2,8%

58,3%

60 + 5,3

75%

36,1%

30,6%

25%

52,8%

495+ 121

41,3+ 6,3

453+ 12

34,2+ 6,8

p = 0,04*

p=0,28

p=0,72

p=1

p=021

p=0,09

p=047

p=0,29

p=073

p=0,18

p=0,68

p=0,85

p = 0,05*

p 0,001*

p=0,3



Diadmetro AoDesc

Tasa progresion cm/afio

Morfologia

Tipo N

Tipo A

Tipo E

Mortalidad total

30,2+ 15,2

0,88 + 0,99

100%

0%

0%

15,4%

298+ 11,4

0,54 + 0,48

41,2%

47,1%

11,8%

2,8%

p=0,94

p=0.23

p = 0,003*

p = 0,003*

p = 0,003*

p=0,16

Ao: aorta; SAA: sindrome adrtico agudo; M SC: muerte subita cardiaca; AP: antecedentes personales; AF:

antecedentes familiares; AAsc: aorta ascendente; AoDesc: aorta descendente.

Conclusiones: En nuestra cohorte de pacientes, la PAFS af ecta més frecuentemente en forma de anulectasia
aorticay laPAFNS se presenta mas frecuentemente con dilatacion de aorta ascendente. Se observo asimismo

unatendencia alamayor tasa de crecimiento anual en PAFS que PAFNS.



