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Resumo

A Sindrome de Marfan (SM) ¢ uma doenca genética autossdmica dominante causada por mutacdo no gene FBNI,
afetando a formagao da fibrilina-1 e a via de sinalizagdo TGF-p, resultando em alteragdes vasculares significativas com
alto impacto na morbimortalidade. Objetivo: Revisar a literatura sobre o comprometimento adrtico na SM, analisando
aspectos epidemiologicos, manifestagdes clinicas, abordagens terapéuticas e fatores progndsticos, visando melhor
compreensdo da doenga e suas complicagdes. Materiais e Metodologia: Revisdo integrativa exploratdria em quatro bases
de dados (BVS, SciELO, Google Scholar e PubMed), seguindo metodologia PICO, com selegdo de 22 artigos
publicados entre 2010-2025 em trés idiomas, analisados em seis etapas sistematicas. Resultados e Discussdo: O
comprometimento aodrtico afeta 50-80% dos portadores de Sindrome de Marfan, manifestando-se como dilatagao
progressiva, aneurismas e dissec¢do aortica. Tra O tratamento envolve terapia medicamentosa preventiva e cirurgia
profilatica em casos especificos. Conclusdo: As complicagdes aorticas sdo a principal causa de morbimortalidade na
SM, exigindo acompanhamento continuo e individualizado. Apesar dos avangos terapéuticos terem aumentado a
sobrevida, mais da metade dos pacientes necessita de acompanhamento constante e¢ apresentam taxas altas de
reincidéncia de comprometimento adrtico pds-ciriirgico em poucos anos, evidenciando a necessidade de vigilancia
permanente e desenvolvimento de novas alternativas de tratamento.
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Abstract

Marfan Syndrome (MS) is an autosomal dominant genetic disorder caused by mutation in the FBN1 gene, affecting
fibrillin-1 formation and TGF-f signaling pathway, resulting in significant vascular alterations with high impact on
morbidity and mortality. Objective: To review the literature on aortic involvement in MS, analyzing epidemiological
aspects, clinical manifestations, therapeutic approaches, and prognostic factors, aiming at better understanding of the
disease and its complications. Materials and Methods: Exploratory integrative review in four databases (BVS, SciELO,
Google Scholar, and PubMed), following PICO methodology, with selection of 22 articles published between 2010-
2025 in three languages, analyzed in six systematic stages. Results and Discussion: Aortic involvement affects 50-80%
of Marfan Syndrome patients, manifesting as progressive dilation, aneurysms, and aortic dissection. Treatment involves
preventive drug therapy and prophylactic surgery in specific cases. Conclusion: Aortic complications are the main cause
of morbidity and mortality in MS, requiring continuous and individualized monitoring. Although therapeutic advances
have increased survival, more than half of patients require constant monitoring and show high rates of post-surgical
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aortic involvement recurrence within a few years, highlighting the need for permanent surveillance and development of
new treatment alternatives.
Keywords: Marfan Syndrome; Aortic Involvement; Therapeutics.

Resumen

El Sindrome de Marfan (SM) es una enfermedad genética autosdémica dominante causada por una mutacion en el gen
FBNI, que afecta la formacion de fibrilina-1 y la via de sefializacion TGF-p, resultando en alteraciones vasculares
significativas con alto impacto en la morbimortalidad. Objetivo: Revisar la literatura sobre el compromiso aértico en el
SM, analizando aspectos epidemioldgicos, manifestaciones clinicas, abordajes terapéuticos y factores prondsticos,
buscando una mejor comprension de la enfermedad y sus complicaciones. Materiales y Métodos: Revision integrativa
exploratoria en cuatro bases de datos (BVS, SciELO, Google Scholar y PubMed), siguiendo metodologia PICO, con
seleccion de 22 articulos publicados entre 2010-2025 en tres idiomas, analizados en seis etapas sistematicas. Resultados
y Discusion: El compromiso adrtico afecta al 50-80% de los portadores del Sindrome de Marfan, manifestandose como
dilatacion progresiva, aneurismas y diseccion aortica. El tratamiento involucra terapia medicamentosa preventiva y
cirugia profilactica en casos especificos. Conclusion: Las complicaciones adrticas son la principal causa de
morbimortalidad en el SM, exigiendo seguimiento continuo e individualizado. A pesar de que los avances terapéuticos
han aumentado la supervivencia, mas de la mitad de los pacientes necesita seguimiento constante y presentan altas tasas
de reincidencia de compromiso adrtico post-quirtirgico en pocos afios, evidenciando la necesidad de vigilancia
permanente y desarrollo de nuevas alternativas de tratamiento.

Palabras clave: Sindrome de Marfan; Compromiso Aortico; Terapéutica.

1. Introducio

A sindrome de Marfan (SM) trata-se de uma patologia autossdmica dominante que tem como alvo de comprometimento,
de forma objetiva, o tecido conjuntivo. Em mais de 90% dos casos, a patologia causa alteragdes génicas que impactam a formagdo
da glicoproteina FBN1 (por defeito do gene FBN1 - Fibrinila-1 - localizado no cromossomo 15q21.1), a principal constituinte
das microfibilas situadas na matriz extracelular de diversos tecidos corporais (Souza et al., 2023).

Além disso, estudos recentes mostraram que essas modificagdes também podem interagir com a via de sinalizagdo do
Fator de Crescimento Transformador beta (TGF-f) e, consequentemente, afetar o componente conjuntivo de variados sistemas
como o ocular, esquelético e, principalmente, o cardiovascular (Coelho & Almeida, 2020). Ainda, esse processo de defeitos na
FBNI1 pode vir a acarretar entre outras problematicas, a formacao defeituosa das microfibrilas e a gerag@o de tecidos elasticos
desorganizados e fracos, além do comprometimento na organizagdo e conexao entre as microfibrilas entre células adjacentes.
Esses aspectos juntos levam ao aparecimento de paredes vasculares anormalmente frageis e altamente propensas a distensdo,
dilatagdo e consequente dissecgdo (Carvalho et al., 2024).

Ja a via do TGF-P anteriormente mencionada estaria, em teoria, vinculada a deposicdo de colageno na matriz de
componentes também vasculares (principalmente na aorta), induzindo uma redug@o de sua complacéncia e aumentando também
a propensdo aneurismatica dos vasos. Isso caracterizaria, de forma geral, a SM tipo Il que tem, justamente, um maior
envolvimento do sistema cardiovascular em comparagdo com a SM classica (Singh & Wanjari, 2022). Nesse interim, ¢ descrito
que a incidéncia da sindrome ¢ de 2 a 3 individuos numa faixa de 5.000 a 10.000 nascidos, sendo que cerca de 75% dos casos
vém a se desenvolver por heranga autossdmica dominante por mutagdo genética unica. A sindrome de Marfan parece ndo ter
predilegdo por gé€neros ou etnias, apresentando acentuada variabilidade inter e intrafamiliar (Leite et al., 2023). Um fato
importante a se destacar ¢ a existéncia de casos em que o paciente desenvolve a doenca a partir de multiplas mutagdes do mesmo
gene (ao invés de ja aquirir a patologia por mutacdo em evento unico vinda diretamente da heranca genética) existindo uma
chance de 25% para que esse tipo de evento ocorra (Alves & Lima, 2009).

Ainda relacionado a parte epidemiologica e a mortalidade, a degradag@o da parede aodrtica com consequente dilatagdo
na por¢do ascendente (taxa de letalidade de 1-3%, ocorrendo geralmente antes dos 40 anos de idade) ocasiona efeitos
catastroficos para o paciente, representando uma das principais complicagdes cardiovasculares e a complicag@o mais ameagadora

a vida devido a progressao para ruptura do trajeto aortico supracitado. Nesse contexto, principalmente nos casos e SM tipo 1II,
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alguns estudos mostraram casos de mortes precoces de pacientes (aos 39 anos, por exemplo) devido justamente ao processo de
dissec¢do aortica pela sindrome de Marfan (Coelho & Almeida, 2020). Além do grande impacto da dissec¢@o adrtica nos
pacientes portadores da patologia, sdo de importancia também as outras condi¢cdes cardiovasculares que podem afetar tanto a
bomba cardiaca quanto a parte vascular em especifico. Dentre elas, destacam-se o prolapso e regurgitacdo da valvula mitral e
tricispide, a regurgitacdo e aneurisma adrticos e as arritmias (em especial as ventriculares, que aparecem sendo as mais comuns)
e cardiomiopatias (Victoria et al., 2021).

O objetivo desta revisdo € analisar a literatura existente sobre o comprometimento aortico na Sindrome de Marfan (SM),
abrangendo sua identificacdo, aspectos epidemiologicos e correlagdes especificas com a sindrome. Além disso, busca-se
examinar alguns dos modelos terapéuticos disponiveis, com a intencdo de proporcionar um cuidado efetivo e cientificamente

fundamentado aos pacientes acometidos por essa condicao.

2. Materiais e Metodologia

Este trabalho foi desenvolvido como uma revisdo integrativa exploratéria, combinando abordagens quantitativa
(referente ao nimero de artigos analisados) e qualitativa (na analise do contetido) (Pereira et al., 2018). O processo metodoldgico
seguiu seis etapas fundamentais: 1) definicdo da questdo de pesquisa e tema central; 2) determinacdo dos critérios de
inclusdo/exclusdo e pesquisa bibliogréafica; 3) selecdo das informacGes relevantes dos estudos; 4) organizacao e classificacdo do
material; 5) anélise critica e interpretacdo dos estudos selecionados e 6) apresentacao da revisdo (Tavares De Souza et al., 2010).

Na fase inicial da pesquisa, foi empregada a metodologia PICO (Patient, Intervention, Comparison, Outcome) para
estruturar a questio norteadora do estudo: "Quais sdo as repercussoes aorticas em pacientes com Sindrome de Marfan?" A partir
dessa questao, foram definidos os seguintes elementos: P: "Pacientes com Sindrome de Marfan"; I: "Comprometimento adrtico";
C: "Como se manifestam essas alteragdes?"; O: "Qual o impacto dessas complicagdes no prognostico dos pacientes?"

Para atender a questdo de pesquisa, foi realizada uma busca bibliografica utilizando os Descritores em Ciéncias da
Satde (DeCS), desenvolvidos pela Biblioteca Virtual em Saude a partir do Medical Subject Headings da U.S. National Library
of Medicine, permitindo o uso padronizado de termos em portugués, inglés e espanhol. Os descritores selecionados foram:
Sindrome de Marfan; Aorta; Aneurisma, Dilatagdo Aortica, Dissec¢do Aortica, Terapéutica. Os operadores booleanos "and", "or",
"not", "e", "ou", "ndo", "y", "o bien" e "no" foram empregados para realizar o cruzamento desses termos.

Foi realizado um levantamento bibliografico através de buscas nas bases de dados: Biblioteca Virtual de Saude (BVS),
Scientific Electronic Library Online (SciELO), Google Scholar e National Library of Medicine (PubMed). A pesquisa foi
conduzida durante o més de fevereiro de 2025. Os critérios de inclusdo estabelecidos foram: artigos em inglés, espanhol e
portugués, publicados entre 2010 e 2025, que abordassem o tema das repercussdes aorticas na Sindrome de Marfan e estivessem
disponiveis integralmente em formato eletronico. Foram excluidos os artigos que ndo estavam nos idiomas mencionados, ndo
passaram por revisao por pares, ou ndo focavam na correlacdo entre esses comprometimentos e a SM, nas manifestacdes e nas
complicacdes aorticas derivadas da patologia, especialmente quanto aos aspectos clinicos, prognoésticos e terapéuticos.

Apos o levantamento inicial das publicagdes, foram encontrados 86 artigos, que passaram por analise mediante leitura
de titulos e resumos, considerando os critérios de inclusao e exclusao previamente estabelecidos. Nessa primeira etapa de selecdo,
47 artigos foram escolhidos. Em seguida, procedeu-se a leitura completa das publicag¢des, reavaliando os critérios de inclusdo e
exclusdo, sendo que 27 artigos foram descartados por ndo atenderem aos critérios estabelecidos. Assim, 20 artigos foram
selecionados para andlise final e elaboragdo desta revisdo. Posteriormente, realizou-se um fichamento detalhado das obras
selecionadas para otimizar a coleta e organizagdo das informagdes relevantes.

A seguir, a Figura 1 esquematiza a metodologia empregada na elaboracao dessa revisao, destacando as etapas que foram

realizadas para contemplar o objetivo proposto.
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Figura 1 - Organizagao e sele¢ao dos documentos para esta revisao.

Estudos identificados por meio da
busca nas bases de dados
N =86

Identificagdo

Estudos selecionados pela leitura
dos titulos
N =47 N=0

Excluidos por duplicidade

Triagem

Estudos selecionados para a
leitura critica
N =20

Elegibilidade

Estudos incluidos na presente
revisao
N =20

Inclusdo

Fonte: Dados da Pesquisa (2025).

3. Resultados e Discussao
A Tabela 1 sintetiza os principais artigos que foram utilizados na presente revisdo de literatura, contendo informagdes

relevantes sobre eles, como os autores do estudo, o ano de publicagdo, o titulo e a metodologia do estudo realizado.

Tabela 1 — Visdo geral dos estudos incluidos nessa revisdo sistematica sobre as correlagdes clinicas e terapéuticas entre a

comprometimento adrtico e a Sindrome de Marfan.

Estudo

Titulo

Metodologia do
Estudo

Almeida et al., 2014

Alves & Lima, 2009
Aratjo et al., 2016

Barril et al., 2020
Carvalho et al., 2024
Coelho & Almeida,

2020
Aquino et al., 2022

Manifestagoes Cardiovasculares em Paciente Portador de Sindrome de
Marfan: Relato de Caso

Sindrome de Marfan: relato de casos

Sindrome de Marfan: novos critérios diagndsticos, mesma abordagem
anestésica? Relato de caso e revisdo

Sindrome de Marfan: aspectos diagnosticos de acordo com os critérios
de Ghent

Sindrome de Marfan, Cardiomiopatia Hipertrofica e QT Longo, uma
Associagdo Rara como Causa de Morte Subita

Sindrome de Marfan revisitada - da genética a clinica

Sindrome de Marfan e seu impacto cardiovascular: aspectos
etiopatogénicos, métodos diagnosticos e condutas terapéuticas

Relato de Caso

Relato de Caso

Relato de Caso

Estudo de
Prevaléncia

Revisao de Literatura

Revisao de Literatura

Revisao de Literatura
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8. Beaufort et al., 2017 Aortic dissection in patients with Marfan syndrome based on the IRAD  ggiudo Longitudinal
data
9. Dinato etal., 2018 Disseccéo Da Aorta: Manejo Clinico E Cirurgico Revisdo de Literatura
10. Drummond Paiva et Dissecgdo aguda da aorta em paciente com sindrome de Marfan: relato Relato de Caso
al., 2020 de caso
11. Graffunder etal., 2017  Diagnostico Diferencial de Sindrome de Marfan em Adolescente Atleta Relato de Caso
de Voleibol
12. Isekame et al., 2016 Cardiovascular Management of Adults with Marfan Syndrome Revisdo de Literatura
13. Itamar Magalhées Aneurisma adrtico associado a Sindrome de Marfan Revisdo de Literatura
Gongalves et al., 2024
14. Judge & Dietz, 2005 Marfan's syndrome Revisdo de Literatura
15. Leite et al., 2023 Sindrome de Marfan: importancia da historia familiar - relato de caso Relato de Caso
16. Souzaetal., 2023 Efeitos cardiovasculares do exercicio fisico na Sindrome de Marfan Revisdo de Literatura
17. Quadros et al., 2023 Sindrome de Marfan: uma abordagem diagnostica, evolugéo clinica e Revisdo de Literatura
revisao
18. Singh & Wanjari, 2022 Cardiac Complications in Marfan Syndrome: A Review Revisdo de Literatura
19. Victoria et al., 2021 Sindrome de Marfan e eventos cardiovasculares: uma revisao de

Revisao de Literatura
literatura
20. Yuan & Jing, 2010

Marfan's syndrome: an overview Revisdo de Literatura

Fonte: Dados da Pesquisa (2025).

A presente pesquisa analisou 20 estudos cientificos sobre as complicagdes aorticas, incluindo dilatagdo, formagao de
aneurismas e dissecc¢do, ¢ sua relagdo com a sindrome de Marfan. A analise desses documentos contribui para consolidar o
conhecimento médico sobre a condigdo, ressaltando a necessidade de atengdo para com a chance de ocorréncia dessas
problematicas para os pacientes portadores da SM. Especificamente, a sindrome de Marfan (SM) é dada como uma patologia
autossomica dominante gerada por uma mutagdo importante no gene FBN1 no cromossomo 15, modificando a proteina fibrilina.
A consequéncia direta disso sdo repercussdes estruturais e funcionais em diversos sistemas, sendo que na SM tipo II, por
exemplo, o sistema cardiovascular tende a ser ainda mais prejudicado (Coelho & Almeida, 2020).

Nao obstante, o diagnostico da SM pode ser firmado pela nosologia de Ghent, estabelecida em 1996 e revisada em 2010
(Victoria et al., 2021). Nela, a possibilidade de SM ¢é avaliada sob a otica de "sinais maiores" e "sinais menores" observando o
acometimento dos variados sistemas atingidos pela doenga como o ocular, o esquelético, o pulmonar, o nervoso e o
cardiovascular (Quadros et al., 2023). Em caso de historico familiar negativo é preciso preenchimento de dois critérios maiores
em pelo menos dois sistemas diferentes. Com historico familiar positivo, um critério maior em um sistema ja ¢ suficiente para
diagnostico da SM (Barril et al., 2020). Nesse sentido, ja em 1972 os estudos mostraram que a reducdo da expectativa de vida
dos pacientes acometidos pela SM estava muito vinculada as alteragdes do componente cardiovascular, sendo a ruptura de
aneurisma aortico e a dissec¢do adrtica as principais causas de mortalidade. Tal informagdo foi sobressaltada quando, com o
passar dos anos (desde 1972) e a progressdo de técnicas e tecnologias cirurgicas, além da melhora dos manejos pré, intra e pos-
operatorios, pode ser evidenciado aumento da expectativa de vida desses pacientes em 25% (Aratjo et al., 2016).

Nesse contexto, o comprometimento da aorta na sindrome de Marfan pode ser identificado tanto em quadros ainda
brandos da SM quanto em posteriores, pos prejuizo de multiplos sistemas. Mesmo em estdgios iniciais de acometimento aortico,
exames de imagem como a angiografia por Tomografia Computadorizada (TC) ja podem evidenciar a dilatagdo (progressiva)
desse vaso, sendo este achado parte dos critérios diagnosticos (escore Z de dilatacdo da raiz aortica > 2 E FBN1) da SM
(Drummond Paiva et al., 2020). Outrossim, essa alteragdo tem sua base fisiopatologica fundamentada pela mutagdo no gene

FBNI e, principalmente, a acdo do TGF-B, que induzem fragilidade do vaso e reducdo significativa de suas propriedades
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estruturais. Na maioria dos casos evidenciados nos estudos, sdo apontados valores de mediana de 2,8 cm vs 2,5 cm no anulo
aortico e mediana de 4,7 cm vs 4,0 cm na raiz adrtica, aumentados quando comparados com pacientes sem a sindrome. Além
disso, ¢ evidenciado comprometimento tanto de por¢des proximais (grande maioria dos casos) quanto distais da aorta ascendente
(Beaufort et al., 2017; Coelho & Almeida, 2020).

Dessa forma, a dilatagdo aortica progressiva ¢ um componente tdo presente e previsivel na SM que alguns estudos a
destacam como base para extrapolagio clinica e de probabilidade pratica para surgimento de aneurisma aértico, bem como chance
de evolucdo para disseccdo aortica. Nesse sentido, é bem descrito que de 50 a 80% dos pacientes portadores de SM acabardo
desenvolvendo pelo menos a dilatacdo adrtica em algum momento da vida (Itamar Magalhaes Gongalves et al., 2024; Singh &
Wanjari, 2022). Outra problematica importante associada & SM vinculada ao acometimento adrtico ¢ a formagao de aneurismas.
Como destacado por Itamar Magalhdes Gongalves et al. (2024), os aneurismas aorticos sdo uma das distor¢cdes estruturais
geralmente citadas como componente importante de morbimortalidade desses pacientes. Esse estudo também informa correlagao
direta entre o surgimento de aneurismas aorticos ¢ a degenera¢do da camada média aortica com a progressdo para dissec¢do
adrtica precoce na SM.

Ainda, ¢ descrito que o principal local de formagao desses aneurismas ¢ na raiz adrtica (mais precisamente nos seios de
Valsalva), porém, a regido mais vinculada a um pior progndstico ¢ a aorta toracica. Infelizmente, ainda hoje, também ¢ mostrado
que as opgoes para retardo, prevencdo e tratamento da progressao dos aneurismas, independentemente do seu local de surgimento
aortico, apesar de existirem, dependem de um carater individual importante; dependentes de maiores entendimentos tanto sobre
a propria sindrome quanto dessas complicagdes para que possam atender a esse carater de individualizag@o caso a caso de maneira
mais eficiente (Judge & Dietz, 2005; Isekame et al., 2016). Nao obstante, outra implicagdo adrtica dentro da SM ¢ a dissecgdo
desse vaso que ¢ caracterizada pela separagdo da camada média, causando infiltragdo sanguinea em um espago virtual gerado
entre a camada intima e a adventicia, promovendo a formagao de uma falsa luz com extensdo variada e ocorréncia de hematoma
(Drummond Paiva et al., 2020).

Ainda, essa complicagdo cardiovascular da SM pode ser dividida (de acordo com a classificagdo de Stanford) em dois
subtipos: tipo A, dita nos casos de envolvimento da aorta ascendente e tipo B, determinada quando ndo ha essa relagao (Aquino
et al., 2022). Além disso, o tipo A indica intervengdo cirurgica emergencial que, por si sd, ja ¢ vinculada com alto indice de
mortalidade com taxas de 6bito girando em torno de um quinto dos pacientes. Os pacientes podem apresentar dor de alta
intensidade em regido de mediastino que tende a irradiar o "caminho" da dissec¢@o. Em caso de envolvimento das artérias
carotidas, repercussdes neurologicas podem ser associadas e, no mesmo sentido, se houver comprometimento coronario pode
ser desenvolvido infarto agudo do miocardio e até morte cardiaca subita que, geralmente, envolve ruptura no saco pericardico
com posterior tamponamento cardiaco (Almeida et al., 2014).

A dissecgdo aodrtica também ¢ listada como a principal causa de morbidade e mortalidade em pacientes com SM,
principalmente quando ocorrida de forma aguda (Beaufort et al., 2017). Ainda, apesar de ser um acometimento tardio em idade
para os portadores de SM, quando comparados com nao portadores, observa-se uma antecipagdo importante da taxa de ocorréncia
de dissecgdo aortica: 38,2 anos € a idade média destacada para pacientes que possuem SM comparado aos 63 anos de média para
ndo portadores (Singh & Wanjari, 2022). Nesse sentido, atualmente, € mostrado que a abordagem cirtirgica eletiva de enxerto
composto tem melhor indicagdo quando o (1) diametro da raiz adrtica > 55 mm; (2) historico familiar positivo de dissec¢des
adrticas e diametro da raiz adrtica > 50 mm; e (3) crescimento da raiz aodrtica > 2 mm/ano (Yuan & Jing, 2010; Aquino et al.,
2022). Ainda, um aspecto que deve ser mencionado € a comparagao entre a intervengao cirtirgica profilatica em relagao a cirurgia
de emergéncia nos eventos de dissecgdo aodrtica: a cirurgia profilatica apresenta taxas de mortalidade entre 1-2%, bem menores
quando comparadas aos indices de mortalidade geralmente identificados nos casos de intervengdes cirtirgicas no contexto da

emergéncia (Coelho & Almeida, 2020).
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Conceitualmente, a abordagem cirurgica eletiva de enxerto composto ¢ indicada quando o tamanho da raiz aértica atinge
60 mm, independentemente dos sintomas, ou 55 mm na presenca de regurgitacao adrtica grave (Yuan & Jing, 2010). Contudo,
aqui sobrevém outra problemadtica: a taxa de recorréncia. Assim, mesmo nas cirurgias profilaticas, apesar da mortalidade
reduzida, ndo ha interrupcao da progressdo de doenca o que gera, por conseguinte, altos niveis de recidiva para disseccdes
(Graffunder et al., 2017). Além disso, é importante destacar que alguns estudos ja estabeleceram razao de risco significativamente
elevada da SM como um forte preditor independente de dissec¢@o adrtica recorrente (Beaufort et al., 2017; Coelho & Almeida,
2020). Por fim, também foi evidenciado que mais de 50% dos pacientes com Sindrome de Marfan precisaram de reintervengdes
dentro de 5 anos apos a disseccdo inicial, destacando a necessidade de acompanhamento cuidadoso e a severidade do quadro
nesses pacientes (Drummond Paiva et al., 2020).

Em ultima andlise, contemplando também o manejo medicamentoso tangente ao processo de degeneracdo adrtica e
quadros agudos como a dissec¢do aodrtica, ¢ valido destacar que existe uma vasta gama de farmacos que, apesar de ndo serem
curativos para a doenga (SM) como um todo nem para as complicagdes, podem ser empregadas visando aumento principalmente
da sobrevida dos pacientes. Nesse sentido, os beta-bloqueadores (BB's) sdo a escolha ideal (atenolol sendo a melhor indicagéo
dessa classe) para tentar impedir/retardar o processo de dilatacdo aortica, apresentando maior eficacia quando instaurados
precocemente, em especial, para pacientes com raizes aorticas menores que 4,0cm (Dinato et al., 2018). Ainda, sob a ética de
varios estudos atuais que tentam demonstrar vantagem de sua eficacia em relacdo aos BB's, atualmente como segunda linha na
prevencao da dilatagdo adrtica, existem os Bloqueadores do Receptor da Angiotensina, com a losartana sendo a protagonista.
Outrossim, essas medicacdes, teoricamente, atuariam inclusive sobre a via do TGF-p, preservando as capacidades estruturais do
vaso e, em consequéncia, colaborando para sua preservacao e sobrevida cardiovascular do paciente (Coelho & Almeida, 2020).

Ademais, sobre o processo de dissec¢do adrtica em quadros agudos (tipo B de Stanford sem complicagdes em 6rgaos
alvo), ¢ mostrado que o manejo medicamentoso inicial exclusivo tem como objetivo o controle da dor, da pressdo arterial (PA)
e da frequéncia cardiaca (FC). Dessa forma, o que se almeja ¢ a diminuigdo da velocidade da contragdo ventricular e o estresse
na parede da aorta, promovendo a consequente redugdo da tendéncia de propagacgdo da dissecgdo vascular. Essa intervengéo
precisa ser feita com o uso de BB's intravenosos tendo como sequéncia, a introdugdo de vasodilatadores também intravenosos,
se houver necessidade (Singh & Wanjari, 2022; Dinato et al., 2018). Além disso, objetiva-se uma PA sistdolica nos menores niveis
tolerados pelo paciente (habitualmente entre 100 a 120mmHg), bem como a FC que deverd ser mantida em torno de 60
batimentos por minuto. Para isso, a medicagdo inicial geralmente escolhida ¢ o esmolol devido a sua meia-vida curta. Por fim,
tendo em vista os casos de pacientes ndo tolerantes ao uso de BB's, diltiazem e verapamil podem ser alternativas interessantes

para melhor condugdo desses casos (Dinato et al., 2018).

4. Conclusao

A luz dos estudos analisados, evidencia-se que as complicagdes adrticas representam a principal causa de
morbimortalidade na Sindrome de Marfan (SM), sendo a progressao da dilatagdo adrtica para aneurisma e possivel dissec¢cdo um
processo extremamente frequente, afetando de 50 a 80% dos portadores da sindrome em algum momento da vida.

O manejo dessas complicagdes envolve uma abordagem multifacetada, incluindo acompanhamento clinico rigoroso
com exames de imagem, terapia medicamentosa preventiva (principalmente beta-bloqueadores e bloqueadores dos receptores de
angiotensina) e intervencgdes cirurgicas em momentos oportunos. A cirurgia profilatica, quando bem indicada, apresenta
mortalidade significativamente menor (1-2%) quando comparada a cirurgia de emergéncia e pode significar sobrevida importante
para muitos dos casos mais complicados.

Entretanto, mesmo ap6s intervengdes bem-sucedidas, a natureza progressiva da doenga e os impactos vinculados a

degeneragdo adrtica mantém esses pacientes em risco constante, com mais de 50% necessitando de reintervencdes em 5 anos.
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Isso ressalta a importancia do acompanhamento continuo e individualizado, considerando que, apesar dos avangos no tratamento
e nas tecnologias médicas terem aumentado a expectativa de vida desses pacientes em 25%, a SM permanece uma condicdo que
requer vigilancia permanente das complica¢des adrticas.

Para aprofundar a compreensao da relagdo entre o comprometimento aértico na Sindrome de Marfan, ¢ fundamental a
realizagdo de novos estudos prospectivos e analises epidemioldgicas. Estas pesquisas permitirdo uma avaliagdo mais detalhada
dos resultados em diferentes contextos, além de proporcionar um melhor entendimento sobre a progressdo degenerativa do vaso
e do manejo terapéutico nesses casos. Ter ainda mais estudos nessa area mostra-se importante especialmente para reduzir o
nimero de pacientes portadores da SM que acabam evoluindo (ou acelerando os processos de comprometimentos ja
estabelecidos) para complicagdes graves ou dbito por repercussoes adrticas. Dessa forma, sera possivel estabelecer e assegurar

uma assisténcia ainda mais completa, eficaz e humanizada a essas pessoas.
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