REPORTES BREVES

Sindrome de Marfan, aneurisma
toracoabdominal disecado y embarazo.

Informe de un caso

RESUMEN

Paciente de 39 afios con diagndstico de sindrome
de Marfan y aneurisma toracoabdominal desde dos
afios atras, manifestado por disnea de medianos
esfuerzos y dolor toracico ocasionales. Inici6 pa-
decimiento actual a las 28 semanas de gestacion
con exacerbacién del dolor toracico, transfictivo,
opresivo y ortopnea. El ecocardiograma mostré
aneurisma aértico de 10 cm de diametro con afec-
cion del cayado adrtico, aorta toracoabdominal y
diseccion; y la tomografia computarizada, dilata-
cién aneurismatica del cayado de la aorta y disec-
cion de la porcién toracico-abdominal. La paciente
fue tratada en forma exitosa con metoprolol, prazo-
cin, diurético y ceséarea a las 29 semanas.

SUMMARY

A 39-year-old patient diagnosed two years previosly
with Marfan Syndrome (MS) and thoraco-abdomi-
nal aneurysm, both presented with the following
symptoms: occasional mild effort dyspnea and tho-
racic pain. The patient started her current iliness at
28 weeks of pregnancy with an exacerbation of a
deep, oppressive thoracic pain and orthopnea. The
echocardiogram showed a 10 cm diameter aortic
aneurysm with involvement of the aortic root, tho-
racoabdominal and dissection. The computed to-
mography reported aneurysmatic dilatation of the
aortic root and dissection of the thoracic and ab-
dominal portion. Until the delivery of pregnancy the
patient was treated successfully with meto-prolol,
prazocin, and diuretics. A cesarean section at 29
weeks of pregnancy was practiced.
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Introduccioén

El sindrome de Marfan es un trastorno autosdmico
dominante del tejido conjuntivo que se origina por
mutaciones en & cromosoma 15 del gen que codifi-
calafibriling, la cua afecta principalmente € siste-
ma cardiovascular, misculo-esquelético y 0jos.'?
La dilatacion del arco adrtico y diseccidn adrtica,
en especid latipo A de la clasificacion de Stanford,
son las causas principaes de morbilidad y mortali-
dad.?®

Las mujeres embarazadas con sindrome de
Marfan tienen mayor riesgo de dilatacion, diseccion
y ruptura adrtica;* la causa es desconocida,* aunque
< hainvolucrado € estrés cardiovascular ocasiona
do por la sobrecarga de presion y volumen intravas-
cular condicionado por € embarazo,? asi como la
influencia de estrégenos y progesterona.>®
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Respecto a manegjo de sindrome de Marfan y
embarazo, Gott y colaboradores recomiendan € tra-
tamiento quirdrgico (reemplazo) preventivo s la
aorta alcanza o excede 6 cm.” Murgatroy y colabo-
radores informaron que 11 pacientes con sindrome
de Marfén con dilatacion adrtica de 5.1 +£ 1.3 cm
desarrollaron diseccion adrtica® Se recomienda €
reemplazo electivo cuando la dilatacion alcance
5.5 cm en pacientes que presentan dilatacion pro-
gresiva® lo cud ha disminuido la mortaidad en €
sindrome de Marfan por complicaciones secunda
rias ala dilatacion y diseccion adrtica de 70 % en
1972 a48 % en 1995. El uso de bloqueadores delos
receptores betaadrenérgicos disminuye la tasa de
dilatacion y diseccion adrtica, cirugia cardiovascu-
lar, insuficiencia cardiaca congestiva 'y mortalidad.’

A continuacion se informa un caso de sindro-
me de Marfan en una paciente embarazada de 28
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semanas de gestacion con aneurisma disecado tora
coabdominal preexistente.

Caso clinico

Mujer de 39 afios de edad, gesta 3, para 1, aborto 1.
Hace dos afios se le diagnosticé sindrome de
Marfan y aneurisma toracoabdominal gigante con
manifestaciones de dolor torécico y disnea; no acep-
té tratamiento quirdrgico. La paciente persistié con
dolor toréacico opresivo con irradiacion a torax
posterior que cedia con € reposo y disnea de gran-
des a peguefios esfuerzos de forma intermitente
por un lapso de dos afios. La paciente se embarazd
y alas cuatro semanas de gestacion fue hospitali-
zada por dolor abdominal y se tratd6 con medica
mentos. A las 28 semanas de embarazo cursd con
exacerbacion de las manifestaciones clinicas e hi-
pertension arterial, por lo que fue hospitalizada.

A la exploracion fisica se encontro tension ar-
terial de 140/90 mm Hg, frecuencia cardiaca de 80
por minuto, frecuencia respiratoria de 18 por mi-
nuto. Faciesdolicocéfda, paadar ojival, enoftalmos,
pectum carinatum, ruidos cardiacos, ritmicos con
soplo diastélico en foco adrtico grado 11/1V irradia
do avasos dd cuelloy espada, thrill supraesternal,
soplo sistélico en foco mitral 1/1V, aracnodactilia,
estrias atréficas, abdomen con (tero gravido con
fondo uterino de 26 cm en presentacion pévica

Estudios de laboratorio: biometria hemética,
quimica sanguinea, examen genera de orina en pa
rametros normales. Estudios de imagen: radiografia
detorax (figural) mostr6 “signo delaslueta’. Eco-
cardiograma: gran aneurisma aortico que involu-
craba arco adrtico, aorta descendente, torécica y

','!'

Figura 1. Telerradiografia de térax de paciente
con sindrome de Marfan. Se observa imagen
mediastinal izquierda que condiciona el signo
de la silueta

abdominal con amplias regiones de diseccion, trom-
bo sobre la pared e insuficiencia mitral de leve a
moderada. La tomografia computarizada evidencié
diseccion de la aorta toracoabdominal y trombo
intramural (figuras 2'y 3). No se redizé tratamiento
quirdrgico por el ato riesgo de muerte del binomio,
por lo que se prescribié 20 mg de furosemide via
intravenosa cada 12 horas, 1 mg de prazocin cada
ocho horas y 50 mg de metoprolol cada 12 horas,
con mejoria clinica. En la semana 30 se interrumpio
e embarazo ante la posibilidad de muerte por ruptura
de aneurisma disecado, con la opcion de correccidn
del aneurisma en un segundo tiempo quirdrgico. En
e puerperio inmediato y mediato cursd sin manifes-
taciones de diseccion.

Discusion

El sindrome de Marfan es un trastorno del tegjido
conjuntivo que se caracteriza por ateraciones en €
sistema esquelético y cardiovascular.t El embarazo
provoca estrés cardiovascular por la sobrecarga de
volumen y presidn, por consiguiente, en pacientes

Figura 2. Tomografia computarizada
toracoabdominal con reconstruccion coronal
de aorta, donde en la flecha 1 se muestra la
dilatacion aneurisméatica del cayado de la
aorta y parte de la porcién toréacica. La flecha
2 indica la disecciéon de la aorta abdominal
(imagen de doble luz) por arriba y por debajo
de las arterias renales
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embarazadas con sindrome de Marfén seincrementa
el riesgo de dilatacion, diseccion y ruptura adrtica
que pone en peligro lavida?® Se hainformado que
los estrogenos inhiben €l depdsito de coldgena y
elagtina en la aorta.® Se han informado casos con
diseccion adrtica aguda durante el embarazo, sin
embargo, poca informacion esta disponible en rela-
cion a mujeres embarazadas con diseccion adrtica
preexistente'® como en nuestra paciente, quien en
€l Ultimo mes presentaba mayor dolor torécico, dis-
nea y ortopnea, que generalmente se observan en
80 % de los casos de diseccion adrtical' y que ya
habia manifestado en agunas ocasiones en los dos
afios previos, lo que indica que la dilatacion y di-
seccion del aneurisma probablemente fueron pro-
gresivas y que durante e embarazo se agudizé, lo
cua se demostrd por tomografia computarizada y
ecocardiograma.

En 1980, Pyeritz publico losinformes de 32 mu-
jeres con sindrome de Marfan y al menos un emba-

razo;>%? |las complicaciones se hicieron evidentes
en d segundo y tercer trimestre; la diseccion se pre-
sntd en forma generd en las semanas 14, 28y 32,
terminando con la muerte materna. En un tercio de
las pacientes se redliz6 € tratamiento quirdrgico de
forma satisfactoria tres dias 0 seis semanas pos-
parto.

Se ha recomendado que un diametro de més de
4 cm por ecocardiograma debe ser tomado como
contraindicacion para embarazo en las mujeres con
sindrome de Marfan.**# La dilatacion y diseccion
adrtica Stanford tipo A son las causas més comu-
nes de morbilidad y mortalidad.? La clasificacion de
Stanford divide la diseccién adrtica en dos tipos:
tipo A, que incluye a la aorta ascendente Sin tener
en cuenta @ stio de entrada; tipo B, que incluye la
aorta distal desde € origen de la arteria subclavia
izquierda. La diseccion tipo A es una emergencia
quirdrgica y la diseccion tipo B es manejada con
tratamiento médico.!>6 En nuestro caso, la pacien-

Figura 3. Tomografia toracoabdominal. A) Dilatacién de aorta ascendente y aneurismatica del
cayado, con presencia de diseccion (doble luz). B) Dilatacién aneurisméatica de la aorta
descendente con diseccion. C) Aorta abdominal aneurisméatica con diseccién y trombo
intramural pared lateral izquierda y posterior. D) Dilatacién aneurismatica de aorta a nivel renal
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te presentaba diseccion tipo A, ya que involucraba aorta ascendente torécica
y abdominal. La paciente fue sometida a cesérea con € objetivo de reparar €
aneurisma en un segundo tiempo quirdrgico como sefidan los informes previos
publicados, en los que se mencionan tasas de sobrevivencia hasta de 85 % a
cinco afios.

Se han establecido las nuevas guias para mujeres embarazadas con
sindrome de Marfén, las cuales indican que la mujer con didmetro de arco
adrtico menor de 4 cm tendr& complicaciones raramente.r’-%° El debate con-
tinda acerca del momento en que debe ser interrumpido & embarazo.? En
general se recomienda que antes de la semana 28 de gestacion la diseccion
debe ser reparada quirdrgicamente y continuar el embarazo; en caso de mas
de 32 semanas debe ser considerada la cesérea seguida de la reparacion
quirlrgica. Entre la semana 28 y 32 debe redlizarse reparacion adrticay la
cesirea se reserva para los casos de sufrimiento fetal.’® Es importante con-
Siderar la reparacion adrtica cuando la dilatacion es mayor de 4 a 5.5 cm.
Otros autores recomiendan que en la semana 28 de gestacidn se redlice la
cirugiay continuar e embarazo, y llevar a cabo la cesérea en la semana 32.2

En nuestra paciente se decidi6 la interrupcion del embarazo en la sema-
na 30 por los datos de diseccion aguda, decidiendo la reparacion del aneu-
risma en un segundo tiempo quirdrgico. Con €l objeto de disminuir € riesgo
de diseccion y ruptura, asi como controlar latension arterial, se inici6 trata
miento con metoprolol ya que reduce la fraccion de eyeccion del ventriculo
izquierdo, disminuye la frecuencia cardiaca y complicaciones cardiovascu-
lares.? En e puerperio inmediato y mediato la paciente evoluciono clinicay
hemodinamicamente estable.

Shores y colaboradores?® mostraron que los blogqueadores betaadrenér-
gicos (propranolol adosis de 212 + 68 mg/dia) disminuyen la tasa de dilatacion,
la diseccidn adrtica y la mortaidad, por lo que actudmente son recomendados
parad sindrome de Marfén y embarazo.25182

El sindrome de Marfén con aneurisma toracoabdomind gigante preexis-
tente y embarazo son una asociacion rara. El tratamiento médico con betablo-
queadores y la interrupcién del embarazo en la semana 30 fueron exitosos
para e binomio madre-hijo.
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