
ANEURISMA Y COARTACTON DE LA AORTA 

EN EL SINDROME BE MARFAN" 

Las rnallormacionc~ congbnitas concurren cn un alircciiihlc nírmcrci 
de casos afectando varios sistem;ts. lo que sin c!~idri complica cl diapnbstico 
y plantea serios pi-nlilemas dc tratamiento. Esta difu~iíin s.510 S:: e?cyilicn 
por In existencia <!e una estriictura comliti. cniiio es el ~ ( ~ l h y ~ n o .  q l i ~  I ' O ~ S -  

titiive el sirl-istrñ2iim anakiimicn de casi toda la  econcirniñ hiirnana. ;riino 

 mohot tipo {le estos ti-asttirnoq Iiereditario~ dcl tejidn coii,iiintivo, c l  xiiidi+omc 
rlc Ilrirfnn se asocia cnn nltciacioncs cnrdicivnsciifnres d t  gran \,oliimen 
que casi sicrnpie destuc;iii lrer su  gi-nvcdnd y stiml>i-io proníiitirci. 

EI ~ir idrome de Mni-Tan se ~rrc+critn como iina ahiotroli;~ dc  todas la\ 
Forrnntiriiies de ccinectivo, lu qiic jztiiifica quc csti,n descritcir gran vnried:id 

.-, de ílcCcctos en la raniigiirnciiiii Occn y articular, Organo \ . i i i i ; i l .  rinnn. s i s -  
teni;i nervioso. gl;intluE;rs dc sccreciiin intcrti:~. liiiimiin y c~l~ccirilmente mi.- 
dincii-culatorios. 

Lstudiantlo cincuenta familias en las qric exirtía por lo mcno.; iin 
caso indudalilc de la enrei-mcdad. McKuaici; ohservii s u  cnriictzi Iiererli- 
t, , i i  .' io coino I :ictoi- mendcIiiino dominante: cipiniiin coinpartida tnxiiIiiCn pos 
( ( ~ R ~ F F ~ N  v I ;ARRE,  quicncs haccn notar que [a divci-sidad dc 1;icctas ron 
que se miicsti-a enninic;ii-a muchas vcccs el anteccclente familiar. m i s  nlliri 
cuando cq oh2igado rcrnontarse ;t varias gencrncirinec antci-ioi-es. Identira 
dificiiltnd surge en cI aspecto clinicti par In ~irnilitud con valvuloliat ias 
cardíaca? de otra etiología -Iiii-tica, reurnitica- ohscsiiin que 1ler.h n 

I'FIRA'I' a insistii. en la de errar cl diagn6stico cuando sc trata 
dr personas iiivenes en las ~ L I C  no se 1-egistra iin proceso causal. D n ~ z r i . c i ~  
y 7'nrrssrc. recomiendan itcnct. ]iresente cl síndrome dc Mai-fan cttnnrlo se 
aeficreii insi~licielicias niirticas sin Ii;ir?ccimiento endocnrditico antcrior ni 
infectnciiin sifititica. I?s miiy probable que el caw cnrnunicadti  iri ir LE\-ISE, 
de iin enrermo con vcintidos aiins. quc tenia niacnodactilia y aneurisma 
disecantc de la atirta y al que incrirnl>rensiblcmente se catalngli como una 
endocnrcfitis reum;itira crónica. no sea et único ejemplo dc diagnbstico 
equivocada. tal vcs! m5s fi;ciP de perfilar s i  se valora la fi-ccuencia dcl 
síiidiome de M +í  nn. 

Ciertamente las manifestaciones d e  rlislilasia mesodl.rrnica puetlcn ser 
mAs o menos restringidas, ofreciendo un cariz sugestivo la predilccciiin de 

* 
Cnmiriiicnriiin prcw-niada en Tas VI Jornndris dc In Snricdad Eqinñiiln r lc  Angiri- 

logia, Torrcniolinos (M:tlnga) 191i0. 



cici-tar ;intininlíns vasculai-es ]mi-n rncxiFtir con arncnotlnctilin cnino ~ucedc  
con e[ anciirisrnn del arco aí~itico: ~ i o r  cl contrario son rnclios nisrneroqar 
cn la hi!ili~~riiCín las alusiones n coni-tiiriiin aiirtica ~oncoimit:intc. niicntrns 
que la pcrsistcnriri dcI ductus y Iris t lcíccto~ rlcl scptum inlci.,iiii-irulnr 
ociipan u n  puesto iiiterniedio eti 311 incidencia. C:iiriosas cn rx~ i~cr t ic i  son 
Ini: que hoy qc cciiiorcn romo formas i'i-iiitr:i(l;is del sindi-ornc. gr,tlicnmentc 
rcfei-idas por M ' ~ T T . ~ K L K  y SHEEHAN a ] ) I . o I ) ~ s ~ ~ o  dc la coincidencia tic r?os 

casos -padre s lii jn cn In misma familia- ]>ni-tnrloi-es de aneurisrria t1ir;e- 
cnntc de  la aorta n edatlcs tan precoces coinci cii;li-cntii y seis y vcintirliir; 
airosa r~spectivamentit. Nirigiilin de 105 (1115 prew=tit;ihn otros disturhio~ I I C I  
mcl;Enqisirna y.  sin emli;it-gil, indagando eti su5 Fnniiliares aparecieron \la- 
rios antecesores con estigmas tlc Marfan. 

En In integridad del sindrori~c cin hallazgo casi crinstnntc cs la dilata- 
cibn aric~i i is~~i~i t icn de aorta :isccndtntc. conceptuada rIe%rle Inq estudios 
de ERDIIEIII como producto de In ricci-osis quistica en la cal in  media. In- 
tiistintamcntc cqtn lesiiin Iii~toliigicn FC ha comprohado cn tris casos dc 
dilataciijn itliop,'iiic;i aislada y en aqricllos en los que se asnci;iha a arac- 
nodactilia. iul~ltis:iciiin del cristalina y el rcrtn de las rnali 'orm~ ciones ' con- 
sideradas como tíli icn~. Así, pues, cl o r i ~ c n  del aneurisma tenclríñ Itrgar 
en la capa musculocl;isticn, al sufrir esta5 lihrns iin proceso dcgcnerativa 
esento rle i-cacciíin Ilrigti~icn. Hnica forma dc comprender que las capar 
:idvcnticiii e intimit Iiciiiianczcari indcmncq. En los iritersticios Eoi-rnadoq por 
In i-uptiirn y destruccicin tlc la5 f;hr;is musculni-cs sc dcpnsitai-ían suli.;tanci:is 
rn~zcohialinas que soii las quc r i i  oporcionan e! asliecto seiidoquistico. 

IIstn tesis coincide hicn t o n  1i1 dcl :incuri<ma por locati- 
zarsc cn la aorta ascendente. zniin cii l a  que durante la ;poca emhrionarin 
puede ctiml>i-ol>nrse la apai-iciiin rIc ~ i n  estrato dc suliiitnricin rniicoide inter- 
calaclo entre lar estructiir.ns rlc 1;i pared del rraso. 

EmIirio1h~ic:imente este segmciito abi-tic0 se ioi+mn a expensas del 
Tronco Criniúri, mientras quc cl i.cl;to -cal-ente del plano rnucoide- es en- 
gendrad[) por los arcos aiirticos. La  clifbisiím anhrquica dc cstñ capa em- 
I~rionaria es cnlinz rIc motivar una FrnKilitlnrl dc la pared a cqe nivel, más 
aún agregiindosc un factor 1iernndin;irnico romo es la inycccitin dc sangre 
qrre en cada ciclo Ianxri el \~entriculo 1irccir;amente sobre esa zona dc Ea 
aorta. 

Ante la sugci-cncia iin tanto rcmtit:i rlc que taIes lesiones pudieran 
of'i~eres- algún parentesco -ya poco verosímil cn el ángulo  clínico- con 
In ntci-o~clcrosis, los hallnigos dc  S~~onrns  y 12~i~-1-irn en piezas de necropsia 
confirman la distinciim dc cinliIazamiento que, si para las alteraciones [le 
este íiltirnn origen se centra cn c l  plano intimo cxcliisivamente, en los casos 
dc nccvoris qiiística ocupa sicnilire la capa media. 

Basiíndenos en la existencia [Fe u n  nexo histopnto1í)fiico común entre 
la denominarln dilatacilin idiop,~tic;i dc  In aorta y el sintlinnic de l l a r fan ,  
muy ve~.osimil es la evoluciíin quc scgún PIPER c IRVINI:-JONES tendría cl 
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proceso degencrativn: En ],i.incil,io la clispIasia m e ~ o d ~ r m i c n  que afccta al 
tronco arii-tico no st rcllci;iria clínica ni nnatíimicnmcntc. lo quc se presta 
a con jetliras dia~nc'i~ticas por no itpnrecer la anomalía sattlite m i s  caracte- 
rística. lin lal;(i i i l  tci-ior cliti-aria CII cscena c1 Iiallazgo de dilatncihn aórtica 
crirentc cri al,ai.icnci;i (le jiiqtilicncirin ctiopatogcnica. Por Último la prcsen- 
ria del nne~ii-ismn disecante con su expresiíili amenazadora constituye I n  
etapa final. 

Cliri ica. 

El polifacetfsrno qiie acompaña a1 síndrome de Marfan respalda la 
necesidad de conocer con detalle las muchas variantes que Fa enfermedad 
ofrccc. AlcKvq~cii in~is te  en la. elevada frecuencia con que la integran las 
alteracioiies del aparato ocular, especialmente subluxacihn del cristalino, ad- 
mitiendo sin embargo quc en el TI1 ' i  de la casuistica faltó ese rasgo, Respecto 
a la incidenciii dc la afecciiin en ritros miembros de la misma familia, 
i.evistii.nd(iEa dc cnriicter hercditñi-in. se admite la posibilidad de que este 

dato faltc en u n  15 'c de los casos. recordando que desde luego muchas 
vecep no alxii'ece tal antecedente par ccimylejidad del diagniistico. 

Con animo d e  cshozar chicamente aquellas malformaciones que con 
mayor frecuencia estiin prcwntc~ .  las cnglobaremos en Eos tres sistemas 
que suelen caracterizar el sfndrome: 

Comunicarihn interaui-icular, bien por persistencia de1 foramen ovale o 
por defecto septal. 

1,csiones endocardiales fihromixomatosas. 
Anomalías de las arterias pulmonares. 
Dilatacihn ancnrismiitica de aorta ascendente por medionecro~is. 
Estcno.~is ístmica de la aorta. 

Insuficiencia alirtica secundaria a dilatacihn del anillo valvrilar o provo- 
cada por Penestracihn y rotura de las valvas. 

Aracnodactilia. 
Dolicocefalia. 
Róveda palatina arqueada. 
T h a x  en quiIla o excavatum. Escipula alada. 
Articulaciones laxas e hiperextensihles (pie plano, genu valgus). 

Luxación del cristalino. 
Lesiones corneales. 
Iridodonesis (tremuIación del iris). 



Otror sistema5 t3rnhil.n piicrlcn quedar sfcctados. como riciii-re con cl 
nci-viristi central, ~iiprarrenales y I0l)uloi ~iulrnnnnre~. aunqiic 511 rnaycii- 
rareza y la [alta de cqpccificidnd nn ayuden a1 tliajiniisticri. 

Cnsn l." 

Variin rFc I C i  años qiic. cFeqde lince  tic^. sciporta ~irncr.csiva disncn tlr 
csruerzo con ~in l l~ i tac ian i i  prccni-dialcs violcrilns Ticnc frcciientes ncrcsns 
clr ccfalea fronto-nccipital v liii sido cuplnia(lo repetitlas vcrcq para mc- 

' n c r  ' 

Fia. l - Casri 1 1 . ~ '  1 Elertrocardiiifii.n~n;i Fic 1. - Friniicarc!iii~rariin rlcl cnTcrriiii tri- 
miirtr;intlo srilircrnr~a i.rr~ti.iruinr izqiiirrrln rrr~~innrliciile n i  I :asri n.(' 1 .  

de t i p i ~  ~ i ~ t O l i c o .  

jorar sii agudeza visual. iL'o antccctlcntel; 1uli.ticos ni rerrmAiicox. I : ~ t i p n s  
familiares negativos. 1)cxcrihe Iinbitiinl enfriamiento <le exti-cmit1nrlc.i in- 
feriores coti rlaiidicacirin cn la marcliii. 

El cxamcri físico revela hucn cst;irln de nutricitin, talla de F72 cm.. 
pesa 71 Kg. 1'1 aspecto cle la casa es rlc pci-soria cnmliz~ii ,~idn.  con oi-cjax 
grandes, crc~tns  siiliraorliitariris aliultadns y i n e n t í i n  promint-ntc. Esti-abisiiici 
rlivcrgcnte unilatci.;~I y marcada inyecciiin crinjiintival, cori tiiailchas corncn- 
les. f<stremicIarIcs I a r ~ a s  con ctctIos muy alilatlnz; (aracnodactilia). Eiivedn 
del paladar muy ojival. La distribuciiin de In Krasa subcuthl-lcn y el vellti 
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siigicr.cn I~i~ofuncionalisrno ~ o n n d a l .  Piev planos y reni1 vri lgi is rcii~ la- 
sit i irf cnmproliacla en tndns la% nriic~i1;tcinncs. Depresiiin cstci-iitil cclui- 
vnlcnlc :i pcrtus eícavaturn. 

I~lcplnr;iiido aparato circtrlatorio sc n1i1-ecin salto cni-ntiíleri n nmlitis 
I;irloñ tlcl riicllo. El latido de  piiiitn rni-tliacn rebasa l ínea mcdiorlnviciilni-. 
sri1)i.e cl \'1 i t~tcie~pncio. Sople diaptí.lico íiicrte y sistOlico breirc cn lnro 
niiiticri. Solirc cE hordc izqiiierdn e ~ t c i n a l  sc i-crucl-zn e1 compnnentc ~ i c t c i -  

lico n l n  nltlira dcl J T T  espacio. En punt;i, rlnhle soplo cnn Iii-edorninin slq- 

tOlico. Frcc~icncin cardIaca n 72. Piilso i.;idial i-itrnico. amplio y <;aItrin. 
Las al-teriris pctIia5 y tihiales ofrecían iin m:i!ii ~ililtrín pero sil arnpliturl esa 
eTcnsa. 1-3 ~i~.csiiin artcrinl era rlc IC)O 7 0  cii Iii-azo d ~ r e c h o .  173 75  en cl 
izquierdo: pierna dcrcrlin 11.5?15 v pici-nn izqttici-ria I ?O 3o. El clccti-ocnr- 
dioyrama r le In fi,yiii.a 1 cvirlencid sobi+ecnr~a vcnt r ic l i ln r  izquierda d:: tipo 
sistOlico, y el Coiiiic;ii-din!ri-ama rcgist1.6 e l  ti.nzatln de Iri Cilruia 2.  

1-ir. 1 y 4 .  - I:i.;iii tIil;it.iti<~ii r l r  In aorta nscciitlcriic qiir a l ran-a r!  hnthn nrjitiro, 
rliii c t ' c c  iiiiiciilci \.entrtciiIar i?quicitl( i .  

F,:,I hemograrria y In tiiti-osc.dimentacii,n eran nni-iri;ilcs, así como cl 

r ~ t i i r t i o  rle orina. Nivcl AL' cnlcsternl ctn sanKre dc I O t i  rnn. ' r .  Metnholi- 
rnrtria 1. Seiología y ..tcqt.v rlc Ne!srin negativos. L;i ~ i i - o i ~ i n n  C i-cacti1.a 

ci-n negativa y e3 titulci tlc ,ititic~trelitnlisinas Tiie tle I(i(i 11. locid. El e ~ t u -  
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Fig. 5. - Owilograinn comparativo dc I3s cxircniirlatlr~ riipr- 
rinres e inferinrri. 

dio de fondo de cijo revelb notable tor tuo~idad con c~ti-eclinmirintn dc loc 
vasos. La conhgiiracihn radiolOgica de la rornliin cnrdincn (fig. 3 y 4) pci-- 
mitia iiizgar la p a n  dilataciiin de aorta n ~ c e n d c n t e  que alcaiizn cl  Iiotlin 
nlirticn con crecimiento ventricular izquierdo. \ltiltiplcq erciqiones costaIc~ 
cnnfirmnbnn el sirno de KOcsles. En la 11roveccii~n oh[icua sr nprcci;i in- 

. . - ti-nia liipoplarin [le aorta rI'csceiidcn- 
te. Para oliietivar al erarl{i rlc iuouc- 
rnia cn las cxticrnidad'es inferiores sc 

-- -. eCectuci oscilog.sarna (lig. 5) comparn- 
tivo con las superiores. pi-ecisatidri~c 
una notable diferencia. 

Enferma de 9fi aiins que soporta 
desrlr la visr~era dolrir intenso en re- 
giijn interescapular- con iri-arlincihn a 
nsilas. No ha tenido mal-eo ni surlo- 
iiiciOn tiero si estado naiiseoso. Hace 
cuatro kescs episodio similar. aunque 
mrii tireve. notando desde entonccs 
cr-iqis de palpitaciones prccnrdiales. 
T u v o  a los E aañs doIor súliito en ojo 

f : ,  - 0 t l í ~ r ~ i  r al 1z.quierdo crin lagrime0 y pérdida de 
( i i ~ ~ ( ~  11 11 ? visifin. operAndrila bajo cl diagnhsticro 

dc  luxnciiin del cristalino. 
Exploi-AntSnla nos cnctintinrrin~ con una paciente Iiien nutrida, sin dis- 

nca y qiic i AntIow Ia5tirntivarncntc r l c  sil r lolor cn la cspalda. Frecuencia 
del ~iiilso n tix, crin 2-1 resyiii-nciones al minuto. Tensilin arteria1 de 1 f i R ) C i j  



en bram derecho. I C i O / i í l  cn hi-neo izqiiierdo. 140'5.5 en pirrnn derecha v 
1.75 3) en pierna izquierda. L;i oscilnsrr.afia de la Iigiii-a (i nli jctlvii cstas 
diferencias. ConCormaci6n del tiiinu cri emhuclo. con cifnescolirivis Y wave 
depresibn de cstei-nhn. Aracnodnctilin 
cnn laxittirl ñi-ticular v h0veda del [ 

paladar niuy alt,i v asqiicada. En njo 
izquierdo, ausencia rlcl cristalino con 
destlecamitintn ~ i l i ~ i l a r .  

El estiidia 'foAocnrdingrifim (fi- 
gura 7) registraba tin xriplci dias- - L 

ir'ilico rudo con foco m:ixirno en hase 
y n0i-tiro accesorio. aurcul tnl>lc algo 
atcnkiatlo sobre todo el Arca m i - r l i n -  
cn. 1-sistia tarnhicn u n  cornlioncnte 
sic,tiilicr~ Iireve propagacfo a gi-amlec 
vasos. T,n zona de matidez del corn- 
zbn v el laiidn dc  nunta no estril~ari 

1 "  

dctecti i  ~okrecni.~cn ventriciilar cori 
cIeqrrinciiin dcl cjc :i la isqtriei-da. ' 
radiografía rlcl ti~rnx ([Eg. 9) rer 
prominencia nciisndn rlel arco a6 
co con dilataciirn 2neui-iqm6tica 
sermento ascendentc, siendo v i ~ i h l e  

Y 

La 
relb 
rti- 
dcl 

cn In ~>royecci;n lateral dc la Cigu- 
i-a 10 el falso contorno tlcl sacn 
nnciirism;itico. con angostura {le la 
anrta clrscenclente. Fig. i .  - Estutlin .Iriii~iratrliogrilirn del Cn- 

Rn cl hcrnoy-ama hal~ ia  dcsvis- ,,, 2. s r i r i i r i  ( ~ I A C ~ ~ ; I I C ~ S  T U ~ I C ~  C O ~  ~ O C O  

cien hacia la izquierda con Ieucoci- miximo en h a ~ c  y aaÍrtirri iirccqorin. 

tosis tlc ri.000. Eritrosedimentaciíin 
normal. Colc~tci-nlernia de 1 i O  mg. ' i  1-nf ]>ruelias de actividad i.eiimr*itica 
y *test+. cIc mnvilixaciiin de trel-ioneitins cinn negativos. 

La trasccndcncin q11e con vistas ; i I  pro~~ljsticn aliriga una didercnrinriiin 
correcta del Síndi-íiinc (le MarSan itistilica solii-nclamcnte el aquilatar a1 

rn;isimo los recursos clinicnr sicrnpie quc ccicicistnn afectacionc~ C l i ~ p c r ~ ; ~ ~  
cn vni-ins estructiirn5 de8 colhgeno. 

I'rccisamente pnrquc cn ocasiones no aparece cl riindrn con su t ipi~rnn 
esperarla. pueden qticrlar cnmnscai-adas vai-inntci ciiya afinidad con la 
inalfnrmaci An de 711Inrfan es inncgnlilc. 

Miiy cn cspecial cahc tlcstricai- la frecuencia con qiie valvulapritins 
aíii-ticas qiie aparentan innfcii~ivirlnd piicdcn encubrir iin cstndín evolutivo 
en el quc parte del coi-tcjo sindi-;mico sigue EraguAndose rolnpacfamentc. 



Fig. S. - Klectrcic.irrlirigr;ima clcl Casn n , O  2:  snhrccai.jin vcri- 
iricular coii tlcxviaciiiri a la izqiiiercln. 

Tmig. (1. - R a t l i o ~ r a l í n  dcl tDrax: promi- Fig 10. - Proyccciiiii Iatcral rlcl tiir;ix. 
iiencin nciisarln d ~ l  arcci aiirlirr, con dila- donde sc aprecia cl lalsri ctiiitciniri r lc l  saco 
tncibii niieurismiticn del seqrnento (isccn- a~ici ir ismit ico,  con angostura r lc  la aorta 

dente. desrcndentc. 

La aparicibn síibita de una rotura an:urism6ticn en pacientes catalo- 
gados como cai-diópatas estables. demanda una cautel;~ especial por  la en- 
vcrgadiii-a cata~ti-(iiica que tal coyuntura supone. No es rara la coexistencia 
de disturbios valvulascs con aumentos mal explicados de1 calihi-c ali~tico: 
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pues bien. miiy encomiable seria la búsqueda en tales circunstancias rlc un  
Factor causal. como es la necrosis quistica dc la capa media, reflejada cn 
la estriictiira ahrtica a la par  que sc evidencian otros estigmas m i s  f'hciles 
de rlctcctni-. Anomalías eqqiic2Cticas u oculares por si mismas carentce de 
siynilicnclo pueden ser el qigno de alarma y exigen un diagniistico causal 
siempre que se evidcncicn. 

Scito asi es posible prever el alcance [le la enfesmedad poniendo a 
rnq portadores a ciihiei-to dc desastres inesperados. 

El prapiisito <Fe este trabajo es llamar la atencihn hacia una forma 
cle coai-taci61i dc aorta asociada al Sinrii-rimc de 3lñrban v aneurisma. 

The piii-posc of this i-eport i q  to cal1 attention to a form of coarc- 
tation rif the aorta associnteci ~i+i th  h1'arfan's Svnrli-omc and aneurysm. 
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