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INTRODUCAO

Dentre as diversas doengas que afetam o sistema cardiovascular, a sindrome de
Marfan se apresenta como uma doencga genética do tecido conjuntivo, causada pela
mutacdo no gene FBNI, afetando a producgdo de fibrilina-1, uma proteina crucial
para a elasticidade e resisténcia dos vasos sanguineos. Como resultado, a artéria
aorta se torna mais fragil e propensa a complicagdes, principalmente na regido
ascendente, sendo essa uma das principais causas de mortalidade em pacientes
jovens portadores dessa sindrome. Por conseguinte, um dos desfechos mais gravosos
¢é a dissec¢do de aorta, caracterizando-se como uma ruptura nas camadas da parede
adrtica, podendo causar danos severos ao sistema cardiaco e, até mesmo, a morte
subita. As estratégias terap€uticas adequadas, principalmente no contexto de
emergencia, exigem o conhecimento prévio das condi¢des de alto risco e dos sinais
clinicos, os quais dependerdo da extensdo da disseccao e das estruturas acometidas.

OBJETIVOS
Compreender as particularidades da sindrome de Marfan, com é&nfase nas
manifestacdes cardiovasculares, especialmente a dissec¢do de aorta.

METODOLOGIA

Trata-se de uma revisao de literatura, oriundas de bases de dados como PubMed,
BVS, revistas médicas e livros digitais. Foram utilizados os descritores ‘“sindrome
de Marfan” e “dissec¢do de aorta”. Delimitou-se nas publicagdes dos ultimos 10
anos, assim sendo, entre os anos de 2015 a 2025.

RESULTADOS

Devido a sua complexidade e ao alto risco de complicacdes cardiovasculares, a sindrome de
Marfan requer uma abordagem integrada e personalizada que envolva prevencao, diagndstico
precoce e tratamento adequado, considerando o grau de comprometimento e as condicdes
clinicas do paciente, podendo apresentar inicialmente dor subita intensa e alteracdes
hemodinamicas. Portanto, os exames de imagem sdo essenciais para definir a extensdo da
dissec¢do e confirmar o diagndstico, sendo a ecocardiografia transesofdgica a ferramenta mais
indicada para pacientes instaveis devido a sua rapidez e precisdo. Procedimentos cirtrgicos
como a substituicdo da aorta ascendente e reparo endovascular sdo amplamente utilizados,
apresentando melhores desfechos quando realizados precocemente.

CONCLUSAO
A implementacdo de protocolos de monitoramento regular em pacientes com suspeita ou
confirmagdo da doenca pode contribuir significativamente para a redu¢do da mortalidade e
melhora da qualidade de vida. O avanco das técnicas diagndsticas e terapéuticas tem permitido
uma melhor conducio clinica, contudo, desafios como o desconhecimento sobre a doenga e a
dificuldade no acesso a assisténcia especializada ainda representam entraves importantes.
Investimentos

em educacdo médica continuada, conscientizacdo da populagio e

aperfeicoamento dos servicos de saude sao estratégias essenciais.
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