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Remodelado cardiaco asociado con el sindrome
de Marfan: impacto del sexo y el tratamiento
vasodilatador

Cardiac remodeling in patients with Marfan syndrome:
impact of gender and vasodilator therapy

Sr. Editor:

El sindrome de Marfan (SM) tiene su causa en una mutaciéon
de la fibrilina-1, elemento de la aorta y regulador de la via de
sefializacion del factor de crecimiento transformador beta. La
prescripcion de farmacos pretende reducir los efectos de la
fibrosis y la presion arterial (PA) y prevenir la diseccion adrtica.
Datos recientes apoyan la existencia de una afeccion del
miocardio en presencia de valvulas normofuncionantes. Se
observa remodelado miocardico patolégico en forma de hiper-
trofia o dilatacion, fibrosis y disfuncion del ventriculo izquierdo.
La disfuncidn sistélica ocasionalmente permanece subclinica y
solo se detecta a través del analisis de la deformacion
miocardica'. El engrosamiento postsistélico (EPS), que puede
detectarse con ecocardiografia, se ha descrito en estados de
sobrecarga de presién o isquemia miocardica'. La alta preva-
lencia de EPS entre los pacientes con SM aun con PA dentro de la
normalidad, descrita recientemente, indica que la miocardiopatia
del SM expresa caracteristicas similares a los estados de
sobrecarga de presiénZ.

La escasa literatura existente sobre el impacto del sexo en la
dilatacion y los eventos aorticos en el SM presenta resultados ain
controvertidos. Mientras algunos autores defienden bajar en 5 mm
el punto de corte de dilatacién adrtica para la indicacién quirargica
para las mujeres®, otros postulan que los varones tienen mas riesgo
de diseccién aértica®’.

En nuestro estudio se plantea una hipotesis acerca del impacto
diferencial del sexo en la manifestacion de los signos de
miocardiopatia en el SM. Se han analizado las ecocardiografias
de 45 sujetos jovenes con SM para detectar posibles diferencias de
sexo en la presentaciéon de EPS y los factores asociados con este,
como la PA y la medicacion. El estudio fue aprobado por el Comité
de Etica del hospital Academisch Medisch Centrum de Amsterdam y
los participantes concedieron el consentimiento informado. Todos
fueron atendidos en una consulta monografica de SM por un
cardiblogo y una enfermera especializados. La decision del
cardiblogo sobre la prescripcion de la medicacién vasodilatadora
se tomaba de manera individualizada segln la evolucion de la PA

Tabla 1
Comparacion de la presencia de engrosamiento postsistolico entre sexos

de cada paciente. La comparacion por sexos y por la presencia de
EPS se muestra en la tabla 1.

No se encontraron diferencias entre varones y mujeres (23 y
22 respectivamente) en cuanto a edad, dimensiones de la aorta o el
ventriculo izquierdo, fraccion de eyeccion del ventriculo izquierdo
y PA sistdlica y diastdlica. En cambio, cuando se estudio la
presencia de EPS, se encontrd que 16 mujeres (73%) y 14 varones
(61%) mostraban EPS. Tomaban la medicacién 17 varones (74%) y
13 mujeres (59%; p=0,292). Esa diferencia del tratamiento
farmacologico de los pacientes con SM se hace atin mas evidente
si se observa la diferencia entre los subgrupos de mujeres con SM y
EPS+ y varones con SM y EPS+: ellas estan significativamente
menos medicadas (9 [56%] frente a 13 [93%]; p = 0,039) pese a que
no hay diferencias significativas en dilatacién adrtica y dimensio-
nes ventriculares. Comprensiblemente, sus PA son aproximada-
mente 5 mmHg mayores (mujeres con SM y EPS+: PA sistolica,
120,8 = 10 mmHg y PA diastdlica, 75,8 + 8 mmHg; varones con SM y
EPS+: PA sistolica, 117 + 15 mmHg y PA diastdlica, 71 + 10 mmHg;
p=0,4yp=0,157 respectivamente). Esa diferencia de la PA adquiere
significacion estadistica a pesar de pequefio tamafo muestral si se
compara a las mujeres con SM y EPS+ frente a las mujeres con SM sin
EPS: PA diastdlica de 75,8 + 8 frente a 66,8 + 8 mmHg (p=0,049) y
PA sistolica 120,8 + 10 frente a 114 £ 9,7 mmHg (p = 0,23).

En nuestro grupo de sujetos con SM se reveld una alta
prevalencia de EPS, mayor entre las mujeres, sin alcanzar
significacién estadistica. Las pacientes afectas muestran mayor
presencia de la deformacion alterada que los varones con SM. Esta
caracteristica se asocia con que las mujeres reciben tratamiento
con menos frecuencia a pesar de que los didmetros aodrticos y
ventriculares son muy similares entre ambos sexos. Es dificil
explicar en el presente estudio por qué las mujeres con SM reciben
menos tratamiento farmacoldégico. No obstante, esta diferencia
tiene repercusion en su PA, pues la PA diastélica es mas alta en las
mujeres con EPS+ que en las que no presentan este signo.

En nuestra serie, las pacientes tienen menos probabilidad de ser
tratadas y mayor remodelado del ventriculo izquierdo. Se debe
estudiar los motivos de estas diferencias en futuras investigaciones
y deberia hacerse un esfuerzo comin en mejorar las tasas de
tratamiento de estas pacientes.
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Mujeres Varones p Mujeres con EPS+, Mujeres con EPS-, p Varones con EPS+, Varones con EPS-, p

(n=22) (n=23) n=16 (73%) n=6 (27%) n=14 (61%) n=9 (39%)
Edad (afios) 29+7 28 +8 07 31,2+66 23,9+72 0,059 303+78 253+77 0,18
Raiz aértica indexada (mm/m?) 20,6+3 20,8+28 0,83 205+33 209+25 059 21,1+23 202+3,5 0,56
DTDVI indexado (mm) 26,1+34 253+4 050 253+3 28,3+238 0,021 254+47 252+3,1 0,88
DTSVI indexado (mm) 163+25 162+37 087 156+25 17,6+2.2 0,11 164+4 158+3.3 0,98
FEVI (%) 62,6 +5 600+54 009 619+4 64,2+7,1 049 592+58 609+49 0,40
PA sistolica (mmHg) 1189+10 1184+13 0,89 1208+10 11497 023 117+15 120,9+10 0,48
PA diastélica (mmHg) 73,4+9 715+9 051 758+84 66,8+84 0,049 71+10 72,6 +8,5 0,69
Tratamiento, si 13 (59) 17 (74) 0,29 9 (56) 4 (67) 1 13 (93) 4 (44) 0,018

DTDVI: diametro telediastélico del ventriculo izquierdo; DTSVI: didametro telesistélico del ventriculo izquierdo; EPS: engrosamiento postsistélico; FEVI: fraccién de eyeccion
del ventriculo izquierdo; PA: prension arterial; tratamiento: firmacos del grupo de bloqueadores beta o losartan.

Significacion si p < 0,05. Las variables continuas se muestran en nimeros absolutos y se han analizado con el la prueba de la t de Student para muestras independientes y se
expresan en media + desviacién estandar. La variable categérica (tratamiento, si) se ha analizado con un test de la x? y se expresan como n (%).
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