Titulo

Ectasia grave de aorta em paciente com sindrome de Marfan: abordagem por

cirurgia de Bentall e De Bono

Introdugao/ Fundamentos

A sindrome de Marfan é uma doenca rara, autossdmica, dominante, do tecido
conjuntivo relacionada a mutagao do gene da fibrilina 1 que confere um desarranjo
em diversos 6rgédos do corpo. A maioria dos casos apresenta dilatagao da raiz da

aorta e aorta ascendente que podem evoluir para dissecgédo aguda.

Faz parte do quadro clinico o crescimento desproporcional dos ossos dos membros,
alteragdes valvares, cardiomegalia, pés planos, estrias cutaneas, alteragdes

oculares graves, estatura alta e outras.

Objetivos

Descrever um caso de sindrome de Marfan em paciente jovem, feminino, com

indicagao cirurgica.

Delineamento e Métodos

Relato de caso retrospectivo de paciente internada em unidade hospitalar.

Resultados

FSH, feminino, 33 anos, recebida em unidade de terapia intensiva apds parto
vaginal com 36 semanas e 5 dias devido quadro de sindrome HELLP decorrente de
doencga hipertensiva especifica da gestagdao. Nao fazia acompanhamento pré-natal

regular. Desconhece doengas crbénicas na familia.

Ao exame realizado na UTI, apresentava sinais clinicos da sindrome de Marfan:
facies marfanoide, déficit cognitivo, alta estatura, dedos compridos, pele com
estrias, déficit visual, taquidispnéia, ortopnéia, edema de membros inferiores 3+/6+,
taquicardia sinusal, turgéncia jugular, ausculta cardiaca com hiperfonese de bulhas
e sopro mitral, demais componentes do exame fisico sem alteragdes. Devido as

alteragdes citadas, suspeitou-se de sindrome de Marfan.



O ecocardiograma transtoracico com fracao de ejecao de 37%, hipertrofia excéntrica
do ventriculo esquerdo, aumento das camaras esquerdas, aneurisma importante da
aorta toracica ascendente de 95 mm e insuficiéncia adrtica e mitral graves, realizou
outros exames como raio x de térax e eletrocardiograma e foi definido entdo a

necessidade de intervengédo cirurgica de Bentall de Bono.

No pos-operatorio, apresentou derrame pericardico refratario, evidenciando
sindrome poés pericardiectomia. Foi tratada em UTIl com prednisona, evoluiu com
melhora clinica e recebeu alta hospitalar para seguimento ambulatorial com

cardiologista.
Conclusées/Consideragoes Finais

A sindrome de Marfan apresenta alteracbes cardiovasculares expressivas que
podem levar a ébito se nao forem bem manejadas. Nos casos dos aneurismas > 5
mm e insuficiéncia aodrtica, a cirurgia Bentall de Bono é indispensavel para o

tratamento da doenca.
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