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CASO CLINICO

Sindrome de Marfan y aneurisma abdominal en una adolescente embaraza
Marfan syndrome and abdominal aneurysm in a pregnant adolescent
MsC. Jorge Luis Lucas Delgado y Dr. Reynaldo Lopez Barroso

Hospital General Docente “Dr. Juan Bruno Zayas Alfonso”, Santiago de Cuba, Cuba.

RESUMEN

Se describe el caso clinico de una embarazada de 17 afios de edad, con diagnéstico de
sindrome de Marfan desde la nifiez, quien ingresé6 en el Hospital General Docente “Dr.
Juan Bruno Zayas Alfonso” de Santiago de Cuba a las 27 semanas de gestaciéon, con
valvulopatia mitral, aneurisma de la aorta abdominal y anemia ligera. Los resultados
de la ecografia abdominal informaron que a 48 mm de la arteria mesentérica superior
se observaba dilatacién de la aorta con flujo de turbulencia en su interior. La paciente
fue tratada desde el inicio con atenolol (25 mg diarios) y Betnesol®, para acelerar la
madurez pulmonar del feto por el alto riesgo de parto pretérmino. Se le practico la
operacion cesarea a las 37,2 semanas, la cual fue exitosa para el binomio madre-feto.
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ABSTRACT

The case report of a 17 years pregnant adolescent, with diagnosis of Marfan syndrome
since her childhood who was admitted in "Dr. Juan Bruno Zayas Alfonso" Teaching
General Hospital in Santiago de Cuba, with a 27 weeks pregnancy, and presenting
mitral valvulopathy, aneurysm of the abdominal aorta and mild anemia is described.
The results of the abdominal echography revealed that at 48 mm of the superior
mesenteric artery, dilation of the aorta was observed with turbulence flow inside. The
patient was treated from the beginning with athenolol (25 mg daily) and Betnesol®, to
accelerate the lung maturity of the fetus due to the high risk of preterm childbirth.
Caesarean section was practiced at 37,2 weeks, which was successful for the binomial
mother-fetus.
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INTRODUCCION

El sindrome de Marfan es un trastorno autosémico dominante, causado por defectos en
el principal componente de las microfibrillas extracelulares, la glucoproteina grande
fibrilina. *

La enfermedad afecta a distintas estructuras, entre las cuales se incluyen: ojo,
esqueleto, corazén, aorta, pulmén y piel.? Entre las manifestaciones mas notables
figuran: luxacioén del cristalino, estatura corta con miembros y dedos particularmente
largos, deformidad de la caja toracica (térax excavado, con una curvatura anormal de
la columna), prolapso de las valvulas mitral y tricUspide, dilatacion de los senos de
Valsalva y predisposicion a la diseccidén adrtica, neumotdrax espontaneo, marcas
cutaneas anormales por estiramiento, hernias y ectasia dura.® Si los pacientes no son
atendidos tempranamente, mueren a menudo antes de los 30 o 40 afios de edad por
una diseccion adrtica o una insuficiencia cardiaca congestiva.*

Por otra parte, el embarazo requiere de un conjunto adaptaciones fisiolégicas, como el
aumento extraordinario del gasto cardiaco. En este periodo, este aumenta en 40 %
debido fundamentalmente al incremento del volumen de expulsidon (eyecciéon), como
también lo hace la frecuencia cardiaca a 10 latidos por minuto durante el tercer
trimestre;>® asimismo, en el segundo trimestre disminuyen la resistencia vascular
sistémica y la presién arterial.

Las gestantes con sindrome de Marfan son consideradas de alto riesgo obstétrico,
debido a las manifestaciones cardiovasculares y a las complicaciones que se presentan,
pues de no ser diagnhosticadas y tratadas oportunamente, el desenlace suele ser fatal
tanto para la madre como para el feto. Se ha sugerido el tratamiento profilactico con
bloqueadores beta, aunque no se han realizado ensayos clinicos a gran escala en
embarazadas.’

CASO CLINICO

Se presenta el caso clinico de una gestante de 17 afios de edad (sin partos y abortos
anteriores, peso de 49 kg y talla de 1,60 cm), con diagndstico de sindrome de Marfan
desde la nifiez, a quien se le detecté desde la captacion del embarazo, mediante
ecografia abdominal, un aneurisma de la aorta abdominal, de manera que fue
ingresada en el Hospital General Docente “Dr. Juan Bruno Zayas Alfonso” de Santiago
de Cuba a las 27 semanas de gestacion.

e Examen fisico
- Paciente delgada, con extremidades cortas y dedos largos (aranodactilia).

- Aparato cardiovascular: soplo sistélico, foco mitral grados 1I/V, ruidos cardiacos
ritmicos. Tensioén arterial: 110/70 mm de Hg; frecuencia cardiaca: 80 latidos por
minuto; frecuencia respiratoria: 18 respiraciones por minuto.

¢ Exdmenes complementarios

- Ecografia abdominal: higado, vias biliares, pancreas y ambos riflones normales. Se
observo la aorta abdominal con calibre de 16 mm al entrar en epigastrio, a 48 mm
de la emergencia de la arteria mesentérica superior, asi como dilatacion con calibre
de 45 mm y longitud de 116 mm, con flujo de turbulencia en su interior. No se
visualizé imagen de trombo ni se preciso6 limite inferior por la posicion de la cabeza
del feto (figura 1).
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Fig. 1. Ecografia abdominal

- Ecocardiograma: septo: 8 mm; pared posterior: 6 mm; diametro diastdlico (VID): 50
mm; didmetro sistélico (VIS): 33 mm; aorta sinusal: 37 mm; auricula izquierda: 20
mm; apertura adrtica (ApAo): 21 mm; fraccién de eyeccion: 63,5 %; fraccion de
acortamiento (FA): 34,6 %; aorta ascendente tubular: 25 mm; arco aértico: 22 mm;
aorta descendente: 18 mm. Se observo insuficiencia adrtica trivial, valvulopatia
septal de la mitral, marcadamente alongada, con mecanismos de prolapso y
regurgitacion trivial, asi como aneurisma fusiforme de 47 mm en la aorta abdominal
infrarrenal, con abundante contraste espontaneo en su interior (figura 2).

Fig. 2. Ecocardiograma (valvulopatia septal de la mitral)

- Ecografia ginecoldgica: feto cefalico y con buena vitalidad. Diametro biparietal: 75
mm; circunferencia abdominal: 243 mm; longitud femoral: 54 mm; placenta
posterior de grado I1; ILA: 22, 37,30, 27.

Con este cuadro clinico se indicé reposo absoluto, ademas de 25 mg diarios de
atenolol, con lo cual la paciente se mantuvo estable y sin complicaciones del
aneurisma.

Se le realiz6 la cesarea a las 37,2 semanas de gestaciéon y durante esta transcurrio las
condiciones de la madre eran satisfactorias. Se obtuvo un recién nacido con
condiciones de la madre durante el parto satisfactorias.
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COMENTARIOS

El sindrome de Marfan es un trastorno del tejido conjuntivo, caracterizado por
alteraciones en el sistema esquelético y cardiovascular. El embarazo provoca estrés
cardiovascular por la sobrecarga de volumen y presion, de manera que en las
gestantes con esta afeccidn se incrementa el riesgo de dilatacion, diseccion y rotura
aortica, lo cual pone en peligro su vida.

Desde el ingreso de esta paciente en el mencionado centro hospitalario, fue valorada
por un equipo multidisciplinario, integrado por obstetras, cardiélogos, internistas y
angiologos, quienes siguieron muy de cerca su evolucion.

Se acordo realizar ecografia cada 15 dias para buscar signos de diseccion adrtica y el
angiologo sugiri6 el uso de Doppler y sonido de este para evaluar la turbulencia.

Seguidamente, se definié que la ceséarea se llevaria a cabo en el cardiocentro de esta
ciudad y se gestiond, a través del Programa Materno Infantil, una proétesis
extravascular que pudiera usarla estando embarazada; asimismo, se acordd que si la
evolucién clinica lo permitia se esperaria hasta las 34-36 semanas para efectuar el
proceder.

Todos estos criterios fueron expuestos en el Férum Nacional de Angiologia y se
originaron 17 opiniones que pueden resumirse de la forma siguiente: se insistié en lo
dificil y controversial que resulta el caso, se precisaron los aspectos causales de este
sindrome, se corrobord que la combinacién entre este y el aneurisma abdominal en la
embarazada es muy grave, casi letal y se abogo por dejar avanzar el embarazo con el
fin de lograr un feto con mayor madurez y viabilidad. Por otra parte, se sugirio el
tratamiento con betabloqueadores (para el control de la eventual hipertensién arterial)
y Betnesol® (para acelerar la maduracién pulmonar); también se indicd proceder a la
esterilizacidon en el mismo acto quirdrgico. En ese sentido se considero, casi de forma
unanime, terminar el embarazo con una cesarea programada.

Se constaté que no hay una atencidon especifica de planificacion familiar en las
pacientes jévenes con este sindrome.

Muchos autores®® plantean como un grave problema definir en embarazadas con
sindrome de Marfan y afeccién cardiovascular, cual es el momento ideal para el parto,
pero a juicio de los autores y teniendo en cuenta esta experiencia, cabe decir que
depende de la evolucion clinica de la paciente y de la presencia de complicaciones
vasculares o no.

En el caso descrito, se realiz6 la cesarea a las 37,2 semanas, pero en el puerperio
inmediato y mediato la paciente evolucioné clinica y hemodinamicamente estable. Se
concluye que la conducta terapéutica del equipo médico que siguioé el caso resultd
exitosa para el binomio madre e hijo.
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