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INTRODUCAO
A Sindrome de Marfan (SMF) ¢ uma
doenca hereditaria que atinge o tecido
conjuntivo,  sistemas  cardiovascular,
musculoesquelético e visual, associada a
dilatacdo da raiz da aorta e a caracteres
constitucionais ~ como  aracnodactilia
somado a caquexia e elevada estatura. E
descrita como autossomica dominante,
provocada por uma mutacdo do gene
FBNI no cromossomo 15.
OBJETIVOS
Relatar o caso de um paciente
diagnosticado com Sindrome de Marfan e
sua evolugdo cardioldgica tardia.
DELINEAMENTO E METODOS
Trata-se de um relato de caso baseado em
um estudo prospectivo e observacional
com informagdes de prontudrio, registros
de imagens do paciente e revisdo de
literatura.
RESULTADOS
Relato de caso de um paciente do sexo
masculino, 53 anos, diagnosticado com
Sindrome de Marfan (SMF) ha cinco anos.
A sintomatologia iniciou com dor

hipogéstrica de carater pulsatili e a

presenga na ectoscopia de elevada estatura

e aracnodactilia. Dessa forma, o
diagnostico se deu por exame fisico,
escalas como de Ghent e exames
complementares, os quais  concluiram
aneurisma de aorta abdominal. O
tratamento cirurgico foi realizado em 2019
com sucesso. Em julho de 2023, internado,
com quadro exacerbado de insuficiéncia
cardiaca congestiva (ICC) perfil B,
dispneia, cansago, edema de membros
inferiores, estase de jugular, murmurios
vesiculares reduzidos em bases devido ao
derrame pleural constatado no Raio X de
torax, amaurose bilateral, episddios de
apneia e hipertensdo. Sendo classificado
como cardiopata NYHA IV, apresentando
uma ICC com fragdo de ejecao reduzida de
34,7%, aneurisma dissecante de aorta
toracica, liquido em cavidade e
cardiomegalia toracica, confirmados pela
angiotomografia computadorizada
abdominal e tordcica porém sem perfil
para intervencao cirurgica. Desse modo, o
paciente ¢ dependente de oxigenoterapia
domiciliar e necessita de medicamentos
otimizados. Em resumo, a SMF tem

tratamento com betabloqueadores ou

inibidores da recaptacdo de angiotensina



para retardar o processo de dilatagao da
raiz da aorta somado a acompanhamento
clinico de sintomaticos.
CONSIDERACOES FINAIS
Confirma-se que a analise da conduta

medicamentosa otimizada para

insuficiéncia cardiaca na Sindrome de
Marfan mediante escalas como de NYHA,
auxiliam na melhoria da qualidade de vida
do paciente, mas ndo paralisam o avango
da doenca por ndo haver tratamento
especifico.
PALAVRAS CHAVES

Aneurisma de Aorta; Aracnodactilia;

Insuficiéncia Cardiaca Congestiva;

Sindrome de Marfan.
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