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RESUMEN

Introduccion y objetivos: El embarazo en el sindrome de Marfan (SM) incrementa el riesgo de eventos
aorticos. La evidencia clinica actual es escasa y no existe un consenso especifico sobre el tratamiento
optimo de estas pacientes. Se presenta nuestra experiencia multicéntrica.

Metodos: Entre enero de 2004 y enero de 2020, 632 pacientes con SM mantuvieron revisiones periddicas
en unidades de Marfan. Durante este periodo se identificé a todas las mujeres gestantes y se analiz6 la
incidencia de eventos aérticos durante el embarazo y el puerperio.

Resultados: Se hallaron 133 embarazos de 89 mujeres (8 con cirugia de aorta previa). No hubo
mortalidad materna. Cinco mujeres sufrieron eventos aorticos durante el tercer trimestre del embarazo y
el puerperio (2 disecciones tipo A, 1 diseccion tipo By 2 crecimientos significativos de la aorta (> 3 mm).
La incidencia de eventos aorticos fue del 3,7%. Se evidencié una mayor tendencia a eventos con diametros
aorticos pregestacionales > 40 mm (p = 0,058). La mortalidad fetal fue del 3%. El 37,6% de los partos se
realizaron mediante cesarea.

Conclusiones: Las mujeres con SM tienen un incremento del riesgo de eventos adrticos en el embarazo,
especialmente durante el tercer trimestre y el periodo posparto. Se deberia valorar, en centros de
referencia, la cirugia aortica profilactica pregestacional con diametros adrticos > 40 mm. Es importante un
diagndstico precoz, un estudio pregestacional de toda la aorta, la administracion de bloqueadores beta y
un estrecho seguimiento durante el embarazo, especialmente durante el Gltimo trimestre y el posparto.
©2021 Sociedad Espariola de Cardiologia. Publicado por Elsevier Espaiia, S.L.U. Todos los derechos reservados.

Aortic events in pregnant patients with Marfan syndrome.
Lessons from a multicenter study

ABSTRACT

Introduction and objectives: Pregnancy in women with Marfan syndrome (MS) is associated with an
increased risk of aortic events. The clinical evidence on pregnant patients with MS is limited and there is
no specific consensus on their optimal management. We report our multicenter experience.
Methods: From January 2004 to January 2020, 632 patients with MS underwent periodic monitoring in
Marfan units. During this period, we identified all pregnant women with MS and analyzed the incidence
of aortic events during pregnancy and puerperium.
Results: There were 133 pregnancies in 89 women with MS (8 women with prior aortic surgery). There
were no maternal deaths, but 5 women had aortic events during the third trimester and puerperium
(type A dissections in 2, type B dissection in 1, and significant [ > 3 mm] aortic growth in 2). The aortic
event rate was 3.7%. Pregestational aortic diameter > 40 mm showed a nonsignificant association with
aortic events (P =.058). Fetal mortality was 3% and 37.6% of births were cesarean deliveries.
Conclusions: Women with MS have an increased risk of aortic events during pregnancy, especially in the
third trimester and postpartum period. Patients with MS and aortic diameters >40 mm should
be assessed in experienced centers for prophylactic aortic surgery before pregnancy. It is important to
provide early diagnosis, prepregnancy study of the aorta, beta-blocker administration, and close
monitoring during pregnancy, especially during the last trimester and postpartum.
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Abreviaturas

DAo: diseccion aodrtica aguda

[Ao: insuficiencia adrtica

RCA: rapido crecimiento de la raiz adrtica
SM: sindrome de Marfan

INTRODUCCION

El sindrome de Marfan (SM) es la enfemedad genética mas
frecuente asociada con defectos del tejido conectivo'™*. El
pronoéstico se determina principalmente por la afecciéon de la
aorta (especialmente la raiz adrtica), que predispone a dilatacion
progresiva, rotura o diseccion, lo que constituye la causa mas
frecuente de mortalidad y una reduccion de la esperanza de vida de
estos pacientes®~’.

El riesgo de complicaciones adrticas se incrementa durante el
embarazo debido a los cambios hemodinamicos y hormonales, con
aumentos del gasto cardiaco y la concentracion de estrogenos/
progesterona que condicionan un mayor estrés cardiovascular®®.

Estudios recientes en embarazadas con SM evidencian una
incidencia de diseccién aértica de un 3-8%!*'!, y el riesgo se
incrementa de 5 a 23 veces el de las mujeres con SM no
embarazadas'>'> y 20.000 veces el de la poblacién general'“. El
diametro de la aorta es el principal factor de riesgo, pero incluso las
mujeres con una raiz adrtica <40 mm presentan un riesgo de
diseccion del 1%'>16,

La guia europea vigente recomienda la cirugia adrtica antes del
embarazo con didmetros adrticos > 45 mm'’ y entre 40 y 45 mm si
existen factores de riesgo (antecedentes familiares de diseccion
aortica precoz o rapido crecimiento aortico). En cambio, la guia
estadounidense de la American College of Cardiology/American Heart
Association (ACC/AHA) recomienda la cirugia aértica antes del
embarazo en todos los casos con diametros aérticos > 40 mm'é,

Todas estas indicaciones se basan en una experiencia clinica
limitada a series de casos, estudios observacionales y revisiones'®2.
Ademas, mas del 50% de los diagnosticos de SM en estos estudios
se realizaron durante o después del embarazo, y no aprovechan
las actuales recomendaciones de prevencion y tratamiento
médico?>?3,

Se presenta nuestra experiencia multicéntrica en unidades de
Marfan y se analiza la incidencia de eventos adrticos durante el
embarazo y el puerperio.

METODOS

Estudio observacional y retrospectivo en pacientes diagnosti-
cados de SM segin los criterios diagnosticos de Gante y estudio
genético. Se incluy6é a pacientes de la unidad de Marfan del
Hospital Universitario Puerta de Hierro (Madrid) y del Hospital
Universitario Vall d’Hebron (Barcelona). Estas unidades ofrecen un
completo cribado diagnéstico y familiar y un tratamiento
multidisciplinario con seguimiento periédico que aplica las
actuales recomendaciones de prevencion y tratamiento en el SM
(administracion de bloqueadores beta o losartan, limitacion
relativa de la actividad fisica, controles ecocardiograficos y
angiografia por tomografia computarizada/resonancia magnética
periddicos y cirugia preventiva con didmetros a6rticos > 50 mm (>
45 mm si hay factores de riesgo)>.

El comité ético de nuestro hospital aprob6 este estudio y todos
los pacientes dieron su consentimiento informado por escrito al
analisis retrospectivo de los datos.

Pacientes

Entre enero de 2004 y enero de 2020, 632 pacientes con SM
mantuvieron revisiones periddicas en estas unidades de Marfan, de
los que 323 eran mujeres. Las principales caracteristicas clinicas
recogidas incluyeron la edad materna, antecedentes personales/
familiares, diametros aorticos preparto y periparto, medicacion
durante el embarazo, tipo de parto y complicaciones periparto,
incluida la aparicién de eventos aorticos.

Eventos aorticos

Los eventos adrticos se definieron como diseccién aortica (DAo)
o rapido crecimiento de la raiz aértica (RCA) (> 3 mm) con
necesidad de cirugia aértica durante el embarazo o el periodo
posparto.

Se recogieron sistematicamente todos los datos ecocardiogra-
ficos o angiografia por tomografia computarizada/resonancia
magnética de los diametros aérticos periparto.

Los diametros aorticos se calcularon por ecocardiografia
midiendo la raiz adrtica (senos de Valsalva y union sinotubular)
y aorta ascendente en diastole, perpendiculares al eje largo de la
aorta, de pared a pared interna aédrtica (técnica «edge to leading
edge») en los planos del eje largo paraesternal y apical de
5 camaras.

En la angiografia por tomografia computarizada/resonancia
magnética, se midieron los didmetros maximos ortogonales de los
diferentes segmentos adrticos.

Seguimiento durante el embarazo

A todas las embarazadas se les recomend6 tratamiento con
bloqueadores beta suspendiendo el losartan si lo estaban tomando.
Se realizaron controles ecocardiograficos cada 4-8 semanas en
funcion de los diametros aorticos pregestacionales (controles
mensuales en caso de diametro adrtico > 40 mm) y un seguimiento
clinico mensual hasta el tercer mes posparto. Posteriormente las
pacientes siguieron las revisiones habituales en la unidad de
Marfan cada 6-12 meses.

Analisis estadistico

Las variables continuas se expresan como media + desviacion
estandar o mediana [intervalo intercuartilico], en funcion de la
distribucion normal de la muestra, y las variables cualitativas,
mediante porcentajes. Estas variables se compararon utilizando las
pruebas de la t de Student o de la U de Mann-Whitney para
las variables continuas y la prueba de la x? o la exacta de Fisher para las
variables categoricas para determinar la presencia de predictores de
riesgo de eventos aorticos durante el embarazo y el posparto.

La probabilidad de supervivencia actuarial se calcul6 mediante
el método Kaplan-Meier. Valores de p < 0,05 se consideraron
estadisticamente significativos. El tratamiento de datos con su
almacenamiento y andlisis estadistico se efectud utilizando el
programa estadistico SPSS v.23.0 (SPSS Inc., Estados Unidos).

RESULTADOS
Pacientes
Se sigue en nuestras unidades a un total de 323 mujeres con SM.

El 27,5% tuvo al menos un embarazo durante el seguimiento. Hubo
un total de 133 embarazos en 89 mujeres con SM.
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Las caracteristicas clinicas y de las pruebas de imagen
pregestacionales se muestran en la tabla 1. La media de edad
fue 28,4 + 12,5 afios y 8 mujeres (9%) tenian cirugia aortica previa
(una de ellas por DAo tipo A y el resto, electiva). Antes de referir
deseos de embarazo, el 52,8% de las pacientes recibian tratamiento
médico especifico (bloqueadores beta, losartan o ambos). Durante el
embarazo y el puerperio, el 82% de las pacientes recibieron
bloqueadores beta. El diametro medio de la raiz adrtica pregestacio-
nal fue 36,5 + 6,1 mmy el 81,1% tenia unos diametros de raiz adrtica
< 40 mm.

Eventos aorticos durante el embarazo

Cinco mujeres presentaron eventos adrticos: 2 DAo A, 1 DAo
tipo By 2 RCA (> 3 mm). La incidencia de eventos aérticos fue del
3,7% (tabla 2).

E180% (4/5) de los eventos se produjeron con didmetros aorticos
< 45 mm y ocurrieron durante el tercer trimestre y en el periodo
posparto (tabla 3).

Ninguna paciente tenia cirugia aoértica previa y Gnicamente
1 paciente que sufrié una diseccién tipo A tenia antecedentes de
diseccion aértica tipo B.

Tabla 1
Caracteristicas clinicas y de imagen (ecocardiografia transtoracica, tomografia
computarizada, resonancia magnética) pregestacionales de las pacientes

Pacientes (n=389)

Edad (arios) 284+12,5
Superficie corporal (m?) 1,8+04
Tratamiento médico pregestacional
Ninguno 42 (47,2)
Atenolol 24 (26,9)
Losartan 19 (21,4)
Combinacion (atenolol + losartan) 4 (4,5)
Tratamiento médico gestacional
Ninguno 16 (18)
Atenolol 62 (70)
Metoprolol 11 (12)
Diseccion adrtica previa 4 (4,5)
Tipo A 1(25)
Tipo B 3(75)
Cirugia adrtica previa 8(9)
Raiz adrtica 6(71,4)
Aorta toracica 1(14,3)
Raiz/aorta ascendente/arco 1(14.3)
Cirugia no adrtica previa 2(22)
Antecedentes familiares de SM 64 (72)
Estudio genético 57 (64)
FEVI > 50% 88 (98,9)
Didmetros de los senos de Valsalva (mm-mm/m?) 36,5+6,1-20,4 +4,7
Didmetro <40 mm 73 (81,1)
Didmetro > 40 mm 16 (18,9)
Didmetros de la aorta ascendente (mm) 28,5+6,3
Didmetro del arco adrtico (mm) 22,2+5,0
Didmetro de la aorta descendente (mm) 17,2 +£5,.22
Insuficiencia adrtica > Il 5(5,6)
Vdlvula adrtica bicispide 4 (4,5)
Prolapso mitral 25(28,1)
Foramen oval permeable 9(10,3)

FEVI: fraccion de eyeccion del ventriculo izquierdo; SM: sindrome de Marfan. Los
valores expresan n (%) o media + desviacion estandar.

Tabla 2
Caracteristicas periparto de las pacientes

Pacientes (n=_89)

Embarazos, n 133

1 55

2 26

3 6

4 2
Eventos adrticos 5(3,7)

Diseccion aortica tipo A 2 (40)

Diseccion tipo B 1(20)

Répido crecimiento adrtico 2 (40)
Mortalidad materna 0
Mortalidad fetal 4 (3,0)
Parto

Cesarea 50 (37,6)

Vaginal 83 (62,4)
Complicaciones del neonato 17 (12,8)

Bajo peso 14 (82,3)

Sufrimiento fetal 3(17,7)

Salvo otra indicacion, los valores expresan n (%).

El didmetro medio de la raiz adrtica tras la gestacion fue de
37,2 + 6,6 mm, lo que evidencia un ligero incremento del diametro
aortico medio posgestacional de 0,7 & 0,16 mm.

Entre todas las variables clinicas preoperatorias analizadas, se
evidenci6 una mayor tendencia a los eventos adrticos con
diametros aoérticos pregestacionales > 40mm y diametros
ajustados por superficie corporal > 25 mm/m? (p=0,058 y
p = 0,067 respectivamente).

Seguimiento

El seguimiento clinico y ecocardiografico fue del 100%, con una
media de 8,1 & 2,6 afios (mediana, 8,6 aflos).

Se intervino a 18 pacientes de forma electiva (17 pacientes de
sustitucion de raiz aodrtica con conservacion de la valvula y
1 paciente de sustitucion de aorta descendente por una diseccion
aortica tipo B cronica). El diametro medio de la raiz adrtica en estas
pacientes fue 47,7 & 3,8 mm.

Durante el seguimiento, 2 pacientes fallecieron (una paciente
de 55 afios con antecedentes de sustitucion valvular mitral electiva
falleci6 9 afios después del embarazo por un accidente cerebro-
vascular y una paciente de 53 afios intervenida de sustitucion
valvular mitral y raiz aértica por diseccion adrtica aguda tipo A
falleci6 10 afos después del embarazo por un accidente
cerebrovascular).

Tres pacientes presentaron DAo tipo Ay 2, DAo tipo B.

Comparadas con las mujeres no embarazadas, se evidencié que
las embarazadas eran significativamente mas jovenes y tenian en
mayor porcentaje un tratamiento médico especifico y cirugia
aortica electiva (tabla 4).

Al analizar especificamente la variable combinada (eventos
aorticos, cirugia adrtica electiva y muerte) entre el subgrupo de
mujeres sin eventos aoérticos durante el embarazo y las no
embarazadas, no se encontraron diferencias significativas entre
unas y otras (el 29,8 y el 24,8% respectivamente; p = 0,42).

La supervivencia a 1, 5y 10 afios fue del 100, el 99,1 =09 y el
96,3% =+ 2,9% de las mujeres embarazadasy el 99,5 + 0,5,e1 97,4 4+ 1,2
y el 96,8% + 1,3% de las no embarazadas (figura 1).

La fraccion libre de eventos adrticos combinados (diseccion
aortica y cirugia electiva) a 1, 5 y 10 afios fue del 85,5 +4, el
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Tabla 3
Caracteristicas de las pacientes con eventos aérticos durante el embarazo
Edad Tipo de evento Evento adrtico Tiempo Raiz aodrtica Tratamiento Parto Tratamiento
(afios) aortico previo gestacional Aorta ascendente médico
Arco adrtico
Aorta descendente,
valor absoluto (mm)/
indexado (mm/m?)
40 DAo tipo A DAo tipo B 3.°" trimestre 43/26,1 BB Cesarea Bentall® emergente
(30 semanas) 28/16,9 diferida
19/11,5
16/9,7
30 DAo tipo A No 3.°" trimestre 37/20,5 No Cesarea Bentall emergente
(32 semanas) 26/14,4
22/12,2
19/10,5
31 DAo tipo B No Posparto 45/24,7 BB Cesarea Tratamiento conservador
(3. semana) 24/13,2 David® 6 meses después
25/13,7
36/18,8
32 RCA No 3.°" trimestre 39/21,1 — 45/24,.3 BB Cesarea David electivo 4 meses después
(34 semanas) 29/15,6
21/11,3
17/9,2
42 RCA No 3. trimestre 42/22,1 — 47/24,7 BB Cesarea David electivo 3 meses después
(34 semanas) 28/15,7
24/12,6
19/10

BB: bloqueador beta; DAo: diseccién adrtica aguda; RCA: rapido crecimiento adrtico.

@ Sustitucién de la raiz adrtica y la valvula adrtica mediante protesis tubular valvulada.

b Sustitucién de la raiz aértica con conservacién de la valvula aértica.

773 +£4,8yel 77,3% + 4,8% de las mujeres embarazadas y el 97,9 + 1,
el 89,5 +2,2 y el 84,8% & 2,7% de las no embarazadas (figura 2).

DISCUSION

Este es el primer estudio espafiol y una de las series publicadas
con mas casuistica que analiza el riesgo de eventos aorticos en el
periparto de mujeres con SM seguidas en unidades de Marfan y
aplica las actuales recomendaciones de prevenci6on y trata-
miento®?,

Actualmente, la experiencia publicada sobre el riesgo de
eventos adrticos durante el embarazo en el SM es escasa y en su
mayoria basada en mujeres sin seguimiento pregestacional en
unidades especificas. Ademas, en casi la totalidad de las series se
analiza exclusivamente el riesgo de DAo, sin aportar otros eventos
aorticos de relevancia clinica como el crecimiento adrtico durante
el embarazo'!1323:25,

En nuestro estudio se observo una incidencia de eventos
aorticos totales durante el embarazo del 3,7% (2 DAo tipo A, 1 DAo
tipo By 2 RCA), y especificamente la incidencia de DAo fue del

2,2%. Esta incidencia es menor que la observada en la mayoria
de los estudios previos (1,9-7,9%)'!1-132325_ Estas diferencias se
podrian explicar por el estrecho seguimiento de estos pacientes en
unidades especificas, con una mayor administracion de bloquea-
dores beta periparto, que en nuestra serie fue del 82%. En
consonancia, Cauldwell et al.?>°, en un estudio multicéntrico
realizado en Reino Unido, presentan una incidencia de DAo del
1,9% en 151 mujeres con SM embarazadas, de las que el 64,2%
recibié tratamiento con bloqueadores beta. Sin embargo, Lind
et al?® indican 5 DAo en 44 mujeres sin tratamiento
con bloqueadores beta (147 embarazos), y en el registro
GenTAC'?, la incidencia de eventos adrticos fue del 4,4% con
menos del 50% de las pacientes en tratamiento con bloqueadores
beta periparto.

Se observé un crecimiento medio del didmetro adrtico de
0,7 mm, mas relevante en el tercer trimestre y el posparto. Renard
et al.?’ también observaron que el mayor incremento de los
diametros adrticos se producia en el periodo posparto, y luego se
estabilizaba. Este hecho pone de manifiesto la importancia de
extender la monitorizacion de estas pacientes durante el periodo
periparto.

Tabla 4
Analisis univariante, embarazadas frente a no embarazadas
Embarazadas (n=89) No embarazadas (n=234) P

Edad (afios) 284+125 37,2+145 0,04
Superficie corporal (m?) 1,8+04 1,7+04 0,95
Tratamiento previo, n (%) 47 (53,1) 107 (45,7) 0,06
Didmetros de senos de Valsalva (mm) 36,5+6,1 36,3+6,9 0,97
Diseccién adrtica, n (%) 8(8,9) 16 (6,8) 0,08
Cirugia aortica electiva, n (%) 18 (20,2) 36 (14,9) 0,05
Mortalidad durante el seguimiento 2(22) 6 (2,5) 0,45
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Pacientes en riesgo, n:
89 75
234 231

Embarazadas 58
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53
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41
176

33 19
122 83

No embarazadas

Figura 1. Curva de supervivencia de las mujeres con sindrome de Marfan embarazadas y no embarazadas.

La reducida incidencia de eventos adrticos imposibilitd la
determinacion de predictores de riesgo, y nicamente se evidencio
una tendencia a mayor riesgo con diametros aorticos
pregestacionales > 40 mm. La proporciéon de pacientes con
diametros aorticos > 40 y < 40 mm que sufrieron eventos aorticos
fue del 18,7 frente al 2,7% (odds ratio [OR] = 3,32; p = 0,058).

En el registro multicéntrico inglés?>, los 5 casos de DAo se pro-
dujeron con didmetros aérticos < 45 mm. Kim etal.'!, en una revisién
retrospectiva en 852 mujeres con SM (1.112 embarazos), observaron
88 DAo, y el 63% de ellas tenian didametros adrticos > 40 mm.

Estos hallazgos estan en concordancia con la guia americana'®,
que recomienda la cirugia profilactica previa al embarazo en SM
con diametros aorticos > 40 mm, en contraposiciéon con la guia
europea vigente, que mantiene la recomendacion con didmetros
aé6rticos > 45 mm'”.

1,0

Es importante destacar que, incluso en pacientes con raiz
aortica no dilatada o cirugia de raiz aértica previa al embarazo,
persiste el riesgo de DAo. Cauldwell et al.?® observaron una
incidencia de DAo tipo B del 3,4% en mujeres con SM embarazadas
que se habian sometido una cirugia previa de la raiz aortica. Por
ello, se deberia realizar una angiorresonancia magnética o
tomografia computarizada pregestacional para valorar toda la
aorta de estas pacientes.

La mayoria de los partos fueron via vaginal (62%), pero la via del
parto no es un factor de riesgo de eventos adrticos. Otros autores
también comunican que la via vaginal en el parto de mujeres con
SM es segura'l?32>28 Se considera que se debe recurrir a la
cesarea segun las indicaciones especificas que considere el obstetra
y para casos con eventos aorticos previos o diametros de aorta
> 40 mm.

06

Libres de eventos adrticos (%)

0,2

0,0

Seguimiento (anos)

Pacientes en riesgo, n:
89 76 63
234 225 211

Embarazadas
No embarazadas

57
179

49
176

41
130 84

28 === Embarazadas
No embarazadas

Figura 2. Curvas del porcentaje de mujeres con sindrome de Marfan embarazadas y no embarazadas libres de eventos adrticos combinados (diseccién adrtica y

cirugia adrtica electiva).
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Al igual que la mayoria de los estudios publicados, todos los
eventos adrticos observados en nuestro estudio ocurrieron durante
el tercer trimestre del embarazo y el posparto, en correlaciéon con
la fisiologia del embarazo, donde el incremento de las demandas
cardiovasculares presentan un pico a las 32 semanas y se
mantienen durante los primeros 3 meses del posparto®2°, Habashi
et al. han evidenciado una posible asociacion de la oxitocina (con
un incremento de su concentracion en los Gltimos meses del
embarazo que se mantiene durante la lactancia) con el riesgo de
eventos aérticos>’. Todo ello enfatiza la importancia del segui-
miento y la monitorizacion del embarazo de las pacientes con SM,
especialmente en el tercer trimestre y el periodo posparto.

Limitaciones del estudio

Este trabajo tiene las limitaciones estadisticas inherentes a un
estudio observacional y retrospectivo. No se realizé una monito-
rizacioén sistematica de las cifras tensionales perigestacionales, lo
que imposibilitd determinar una posible asociacién en la aparicion
de eventos aorticos. Sin embargo, gracias al seguimiento en
unidades especificas del SM, los datos se recogieron prospectiva-
mente y con un 100% de seguimiento. Pese a ser una de las mayores
series publicadas de mujeres con SM embarazadas, la reducida
casuistica limito la potencia estadistica de los resultados. Por esta
razon, el desarrollo de estudios prospectivos y multicéntricos que
engloben mayor casuistica podria ayudar a evidenciar posibles
predictores de riesgo de eventos aérticos durante el embarazo en
estas pacientes.

CONCLUSIONES

La gestacion condiciona un riesgo incrementado de sufrir
eventos aodrticos para las mujeres con SM, especialmente en el
tercer trimestre y el posparto. La probabilidad de una DAo aumenta
cuando los didmetros de la raiz adrtica pregestacionales superan
los 40 mm, con lo que se puede valorar la cirugia profilactica
en centros de experiencia. Es importante un diagnostico precoz, un
estudio pregestacional de toda la aorta, la administracién de
bloqueadores beta y un estrecho seguimiento durante el embarazo,
especialmente durante el Gltimo trimestre y el posparto.
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(QUE SE SABE DEL TEMA?

- Aunque el riesgo de complicaciones aorticas en el SM se
incrementa durante el embarazo, la experiencia clinica
actual esta limitada a series de casos, estudios
observacionales y revisiones. Ademas, mas del 50% de
los diagnosticos de SM en estos estudios se realizaron
durante o después del embarazo, y no pudieron
aprovechar las actuales recomendaciones de prevencion
y tratamiento médico en unidades especificas.

(QUE APORTA DE NUEVO?

- Este es el primer estudio espafiol y una de las series
publicadas con mas casuistica que analiza el riesgo de
eventos aorticos (diseccion aortica aguda y rapido
crecimiento aortico) en el periparto de mujeres con
SM seguidas en unidades de Marfan. Aunque la
incidencia de diseccion aodrtica aguda observada fue
relativamente baja (2,2%), dicho riesgo tiende a incre-
mentarse con didmetros de la raiz aodrtica preg-
estacionales > 40 mm. Es importante un diagnostico
precoz, un estudio pregestacional de toda la aorta, la
administracion de bloqueadores beta y un estrecho
seguimiento durante el embarazo, especialmente dur-
ante el Gltimo trimestre y el posparto.
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