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Introduccion

El sindrome de Marfan es un tras-
torno que consiste en una displasia
del tejido conectivo. Afecta por igual
a ambos sexos, es de caracter heredi-
tario, con transmision autosémica
dominante y de expresion variable.
De todos modos, en un 15 por ciento
de los casos, no es posible obtener una
historia familiar compatible'?. En
este grupo de pacientes con sindrome
de Marfan de aparicion esporadica,
se ha demostrado que la edad de los
padres tiene una indudable impor-
tancia*“,

La naturaleza exacta del defecto en
el tejido conectivo no se conoce.
Goodman y cols.” afirman que la ex-
ploracion del mismo radica en que
estos pacientes tienen un menor nt-
mero de enlaces laterales entre sus
fibras de coldgeno.

Sus manifestaciones clinicas mas
importantes estin en los sistemas
oseotendinoso, ocular y cardiocircu-
latorio™. Debido a que es una enfer-
medad del tejido conectivo no es de
extraflar que junto a la afectacion de
estos sistemas, existen defectos es-
tructurales y sus correspondientes
traducciones clinicas en otros érganos.

El pulmdn es uno de los organos
menos expuestos'. En €l pueden apa-
recer diversas lesiones, de ellas, tres
son las frecuentes: el enfisema pul-
monar difuso o, en ocasiones, bulloso
apical*’; el neumotorax espontaneo y
la enfermedad intersticial parenqui-
matosa, con formacién de un patrén
de «pulmén en panal», con localiza-
cién preferente a nivel del lobulo su-
perior. El neumotorax espontaneo, en
ocasiones preferente a nivel del 16bu-
lo superior. El neumotdrax esponta-
neo, en ocasiones recidivante, aso-
ciado al sindrome de Marfan se ha
descrito en unas trece ocasiones.
Bolande y Turker® en 1964 aportan
tres casos y consiguen encontrar
cuatro en la literatura. Desde enton-
ces se han publicado otros seis'?3%1,

A este respecto tiene interés sefia-
lar que nuestra experiencia y la de
otros autores'? coincide en que, si
bien no en todos los casos, en un
contingente notable de los mismos los
neumotorax espontaneos tienen pre-
dileccion por pacientes con un morfo-
tipo longuilineo, asténicos y en oca-
siones con algun estigma marfanoide,

Otras manifestaciones pulmonares
menos frecuentes son: las malforma-
ciones congénitas de los bronquios,

las bronquiectasia’ , la atelectasia del
pulmén izquierdo por compresion a
partir de la orejuela izquierda dila-
tada sobre el bronquio principal de
este lado®, la aplasia de un lébulo y
la aplasia total de un pulmén .

El caso objeto de este trabajo pre-
senta junto a un cuadro tipico de sin-
drome de Marfan, unas hemoptisis
cuantiosas y recidivantes, siempre en
relacion con el esfuerzo muscular,
que después de una cuidadosa inves-
tigacion causal, hemos achacado a la
displasia conectiva propia de esta en-
fermedad, a nivel bronquial.

Observaciones clinicas

AP.G. varon, 23 anos. Ingres6 en
nuestro servicio por hemoptisis.

En sus antecedentes familiares des-
tacaba que la abuela materna tuvo
hiperlaxitud articular manifiesta v
que su abuelo paterno sufrié un tem-
blor del iris, o iridodonesis, durante
toda su vida. Habia una miopia en
varios primos maternos.

En los antecedentes personales ha-
bia una iridodonesis desde la infancia
asi como una acentuada miopia del
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Fig. 1. Morfotipo del paciente

ojo izquierdo (17 dioptrias). De hacia
dos anos venia aquejando disnea y
palpitaciones al esfuerzo, junto a una
acentuacion del latido de la punta en
reposo. No era fumador.

Su enfermedad actual comenzd
once meses atras, en que presento
una hemoptisis en bocanada, duran-
te un intenso ejercicio fisico. Desde
entonces y hasta su ingreso en nues-
tro servicio sufrié 23 episodios simi-
lares, dos de los cuales obligaron a su
ingreso en otro centro hospitalario.

La exploracion fisica puso de mani-
fiesto: buen estado general, buena co-
loracion, talla de 1,88 m. con enver-
gadura de 1,90 m. y 73 kg de peso
(fig. 1). Iridodonesis muy mani-
fiesta, ligera dolicocefalia, paladar
ojival vy aracnodactilia (fig. 2) con hi-
perlaxitud articular (fig. 3). La ex-
ploracion fisica del térax no reveld
nada patolégico en campos pulmona-
res, pero permitié auscultar un soplo
diastolico 3/6 en foco adrtico princi-
pal, que era mas acusado en el borde
esternal izquierdo a nivel del tercer
espacio intercostal, diagnosticado de
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regurgitacion aortica. La tension ar-
terial fue de 12 la sistdlica y 6 la dias-
tolica.

El examen broncoscopico, repetido
en tres oportunidades, reveld tinica-
mente bronquitis congestiva.

La broncografia derecha indico li-
geras irregularidades de calibre y una

Fig. 2.
cia la notable aracnodactilia.

leve disminucion de la ramificacién
periférica en el territorio del bron-
quio lobar medio. La broncografia iz-
quierda mostrd alguna anomalia en
el trayecto del bronquio basal ante-
rior y de la rama lingular.

Radiografia de mianos, en la que se apre-
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Un estudio digestivo, que incluyo
esofagogastroscopia y estudio radio-
grafico completo fue normal. El es-
tudio O.R.L. elimind cualquier causa
de sangrado a este nivel. El estudio
de la coagulacion fue asimismo nor-
mal. El estudio oftalmolégico comple-
to no reveld ninguna anomalia, ex-

Fig. 3. Hiperlaxitud ligamentosa

cepto la severa miopia y la ya citada
iridodonesis. En particular no detectd
ectopia lentis.

La determinacion de hidroxiproli-
na en orina de 24 horas, previa dieta
libre de colageno, fue de 42,9 mg que

TABLA 1
Valores espirograficos
Tedrico Observado T/0%
Capacidad Vital Forzada (C.V.F.) (en litros) 6.200 5324 85
Volumen Espiratorio Maximo en un seg. (V.E.M.S.)
(en litros) 4.820 4.246 38
Flujo Espiratorio Forzado 200-1200 ml. (F.E.F.
200-1200) (en litros/seg.) 8.980 4.000 44
Flujo Espiratorio Forzado 25 %-75 % C.V.F.
(F.E.F. 25-75) (un litros/seg.) 4.900 4.553 92
Prueba broncodilatadora (Drciprcnallna aerosol dosificador). Registro a los 10 minutos
Antes Después %
C.V.E 5324 5.434 + 2
V.EM.S. 4.246 4.620 + 8
(V.EIM.S/C.V.F.) 100 79 85
F.E.F. 200-1200 4.000 5.000 + 25
F.E.F. 25-75 4,553 4,760 + 4
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TABLAII

Valores gasométricos

pPH

Saturacion oxihemoglobinica (Sa02) en %
Presion parcial arterial de 02 (Pa02) en mm. de Hg
Presion arterial de C02 (PaC02) en mm de Hg

Reposo Esfuerzo
97 96
92,8 87,9
35,3 40,1
7.439 7.405

se considerdé dentro de los limites
normales para nuestro laboratorio.
Una angiografia pulmonar con de-
terminacién de presiones, resultd
compatible con la normalidad.
Buscando una patologia a nivel de
las arterias pulmonares que nos ex-

plicase las hemoptisis, se practico
una arteriografia de las arterias bron-
quiales, que tampoco aportd una con-
clusion diagnostica.

La exploraciéon funcional respira-
toria que se realizd con el paciente
totalmente asintomatico, dio los re-
sultados que se exponen en la tabla
I. Se utiliz6 el espirdgrafo de cir-
cuito cerrado de CARA vy los valores
obtenidos corregidos a BTPS. Em-
pleamos los valores tedricos publica-
dos por Morris y cols."

Excepto el FEF 200-1200, el resto
de los valores espirograficos fueron
normales, si bien ligeramente inferio-
res a los esperados. La existencia del
FEF 200-1200 disminuido lo interpre-
tamos como indicio de obstruccion
incipiente de vias aéreas, que resultd
reversible con los broncodilatadores.

Los gases en sangre arterial, tanto

en reposo como durante el ejercicio
fisico, eran normales (tabla n.° II).
Para su analisis se usé el Radiometer
analizador digital PHM72 y los elec-
trodos de lectura directa para pO,,
PHA932 y para pCO,, PHA933. So-
metimos al paciente, para la prueba

Fig. 4 y 5. Radiografias de térax en posicion P.A.
v lateral, en las que es manifiesta la cardiomegalia,
a expensas del arco ventricular izquierdo.

ba de esfuerzo, a pedaleo en una bici-
cleta ergométrica de Fleish durante
10 minutos y a 40 watios.

En la actualidad mantenemos al
paciente bajo observacion periddica
sin medicacion, con dieta normal y
con la prescripcion de que no realice
esfuerzos fisicos importantes.

Discusion

En este caso el diagnostico de sin-
drome de Marfan se fundamenta en
los antecedentes familiares altamen-
te sugestivos, en hecho de que no

exista ectopia lentis, dato frecuente
de la enfermedad®, no excluye en
modo alguno el diagndstico'”".

Hay pocos casos publicados de sin-
drome de Marfan que vayan acompa-
fados de un estudio de la funciéon pul-
monar. Los resultados son discordan-
tes. Dwyer y Troncale encuentran, en
sus dos casos, las pruebas espiromé-
tricas normales y un aumento de la
saturacion de O° en sangre arterial
con el ejercicio. ﬁipton y cols. hallan,
en su caso, las pruebas espirograficas
normales, a excepcion de los volime-
nes que son ligeramente menores a los
tedricos y los gases en sangre arterial
normales, tanto en reposo como du-
rante el ejercicio’. Feleihany cols. estu-

dian siete casos y encuentran un
aumento de las resistencias de las vias
aéreas y plantean la hipétesis de que
se deba a un cierre prematuro de las
vias aéreas durante la espiracion; de
igual modo constatan valores de vola-
menes inferiores a los esperados. En
el mismo sentido apunta el caso de
Lemenager y cols.”.

Parece, pues, bastante bien estable-
cido que los volimenes pulmonares
en estos pacientes, aun estando dentro
de los valores normales, son inferiores
a los tedricos. Ello es muy pobable que
se deba al hecho de que los valores
tedricos se obtienen en relacion a la
edad y a la talla y estos pacientes son
anormalmente altos a expensas de una
excesiva longuitud de sus extremi-
dades.

Nuestro caso presenta, ademas de
la Capacidad Vital Forzada algo menor



a la tedrica, una ligera obstruccion de
vias aéreas.

Es bien conocido que en todas las
extensas series de pacientes afectos de
hemoptisis, existe un porcentaje de
casos en los que la causa de las mismas
no llega a establecerse. Este porcentaje
varia, segtin los diversos autores, desde
un 7 por ciento' '** hasta un 45 por
ciento' v . Sin olvidarlo, en nuestro
caso, una vez excluidas las causas fre-
cuentes y otras menos frecuentes de
hemoptisis, hemos llegado a la conclu-
sion de que cabe achacarla a la displa-
sia del tejido conectivo, caracteristica
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de esta enfermedad, a nivel bronquial.
Es esta la primera vez que se describe
la hemoptisis asociada al sindrome de
Marfan.
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Summary

PULMONARY MANIFESTATIONS OF THE
MARFAN SYNDROME. A CASE
OF HEMOPTYSIS. LITERATURE REVIEW

The case of a patient suffering
from Marfan's syndrome and pre-
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moptysis is commented on. This ra-
rely occuring clinical entity is studied
and the bibliography referring to the
pulmonary participation in the
Marfan syndrome is reviewed.
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