Titulo:
Autores:

Resumo:

e P

41F CORGRESS0D
5 * L

BRASILEIRD DE i h
DE OUTUBRO Theotlh

DE 2024 o

«r braslaira
de padiatra

; e
Flavinnimelic -5
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Importéancia Do Diagndstico Precoce Da Sindrome De Marfan Relato De Caso
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A Sindrome de Marfan € uma doenca do tecido conjuntivo de origem genética de transmissdo
autossomica dominante e expressividade variavel. Acomete principalmente os sistemas
esquelético, ocular e cardiovascular. As principais ateracbes no sistema cardiovascular sdo:
prolapso de vévula mitral e/ou acometimento de outras vévulas cardiacas, dilatagdo de aorta e
aneurisma dissecante de aorta. Lactente nascido em maternidade, parto cesérea, a termo, AlG,
Peso de Nascimento: 3230g, Comprimento: 53cm, Perimetro Cefdlico: 37cm, teste do
coracaozinho normal, méae portadora de Sindrome de Marfan. Ao exame apresenta face alongada,
fendas palpebrais voltadas para baixo, leve pectus carinatum, frouxidédo ligamentar, pés planos,
sina do polegar positivo, sinal do punho negativo. Com 5 dias de vida foi submetido a avaliagéo
precoce pela cardiologia e ecocardiograma na maternidade que demonstrou valva adrtica
tricispide com dilatacdo discreta da porcéo ascendente da aorta, doppler normal. As ateracfes
ecocardiogréficas conjuntamente com o exame fisico e a histéria familiar levaram ao diagnostico
de Sindrome de Marfan. Mantido em acompanhamento ambulatorial periédico e o
ecocardiograma realizado com 1 ano e 4 meses mostrou uma discreta dilatacdo do seio de
valsalva (porcdo supra adrtica) medindo 1,9 cm (z escore +3,4) associada a comunicacdo
interatrial tipo forame oval sem sobrecargas volumétricas das cavidades direitas. Os achados
clinicos e ecocardiograficos néo indicaram introducdo de terapéutica ou intervencao cirdrgica
DISCUSSAO: Na literatura as ateracbes cardiovasculares da Sindrome de Marfan sfo as que
causam maior impacto na sobrevida desses pacientes. As lesbes cardiacas mais prevalentes
descritas sd0: prolapso da vavula mitra, e dilatacdo da porcéo ascendente da aorta, podendo levar
a disseccdo adrtica nos casos graves. Faz-se necessario o diagndstico precoce para possibilitar um
melhor tratamento e seguimento melhorando a qualidade de vida e o prognostico desses
pacientes. Para 0s pacientes que apresentam lesdes adrticas é recomendado o acompanhamento
semestral com ecocardiograma, acompanhar a taxa de crescimento da aorta e se ha regurgitacéo
aortica significativa, sendo necessario cirurgia nestes casos. CONCLUSAO: A importancia do
diagndstico precoce da Sindrome de Marfan e o seu acompanhamento multidisciplinar tem como
objetivos evitar as possiveis complicacdes visando assim um melhor prognostico.
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