
ISSN 0034-7000 
REV. ARG. CARDIOL., 49, NO 6, 321-325 

Comentarios breves 

Echocardiography 
in a case of Marfan's Syndrome 

Ectasia ánulo-aórtica en el síndrome de Marfan. 
Detección ecocardiográfica 

DANIEL LOZANO 
JORGE GLENNY 
MANUEL CUESTA SILVA 
ENRIQUE BELL VER 
JORGE BELARDI 
ANGELICA ZUCARELLI 
HUGO GESSAGHI 
Academia Nacional de Medicina, 
Hospital Instituto de Cardiología, 
Fundación H. Pombo de Rodríguez, 
Buenos Aires. 

A case is described of a 40 years old patient 
with a Marfan's syndrome and aortic incompe- 
tence who was admited to the Hospital Institute 
of Cardiology on april 1981. She was chronically 
treated with digoxyn and diuretics and her func- 
tional capacity was grade II-III. The physical 
examination revealed a murmur characteristic 
of severe aortic incompetence associated to an 
Austin-Flint murmur. 5,6 

The echocardiogram showed the characte- 
ristic pattern of an annulo-aortic ectasia: (Figs. 

1, 2 and 3) 

Dilatation of the aortic ring. 

Backward motion of the posterior aortic 
wall after the maximun opening of the 

aortic valve and continued until middle 

ejection. 
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Se relata el caso de una paciente de 40 años con 
síndrome de Marfan e insuficiencia aórtica sin- 

tomática que se internó en el Hospital Instituto 
de Cardiología en abril de 1981. La misma es- 
tab a medicada en forma crónica con digital y 

diuréticosy en el momento de su internación 
presentaba una capacidadfuncional grado II-III. 
Al examen' físico se auscultaba un soplo carac- 
terístico de insuficiencia aórtica grave asociado 
a un intenso soplo de Austin Flint.5,6 

EI ecocardiograma (Figs. 1, 2 Y 3) mostró 
los sign os característicos de ectasia ánulo-aór- 
tica, que inclu yen: 

Dilatación del anillo aórtico. 
Movilidad posterior (paradojal) de la pared 

posterior de la aorta durante Ia porción 
inicial y media del período eyectivo. 

Semièierre precoz de la válvula aórtica. 
Separación diastólica de las sigmoideas aór- 

ticas. 

Apertura precoz de la válvula aórtica. 

Estc ecocardiograma mostró, además, dila- 
tación aneurismática de la aorta con aplasta- 

miento de la aurícula izquierda, gran dilatación 
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Fig. 1. Nivel aórtico donde se observa la dilatación aórtica con el aneurisma de aorta ascendente, el rechazo posterior de aurícula izquierda, 
la apertura precoz de la válvula aórtica, semicierre protosistólico de sigmoideas aórticas y separación diastólica de las cúspides aórticas. 

Fig, 2, Nivel de ventrículo izquierdo y válvula mitral donde se observa la dilatación de ventrí~ulo iZ'juicrdo y d temhlor diastólieo mitral. 
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Fig. 3. Niveles mitral y aórtico a 50 mm por segundo donde se observa en mejor detalle los hallazgos antes mencionados. 

Premature systolic partial closure of the aortic 
valve. 

. 

Diastolic separation of the aortic cusps. 
Early opening of the aortic valve. 

This echocardiogram also showed: aneuris- 
matic dilatation of the aorta with posterior 
displacement of the anterior wall of the left 
atrium, severe dilatation of the. left ventricle 
and diastolic flutter of the mitral valve. Prolapse 

of the mitral valve was not observed. 

DISCUSSION 
Annulo-aortic ectasia is a morphological term 
wich designates a lesion with a dilatation of the 
annulus of the aortic valve and fusiform aneu- 
rysm of the ascending aorta terminating proxi- 
mal to the origin of the innominate artery. 

1 

The basic histological lesion is cystic medial 
necrosis and is accompanied by other somatic 
stigmas of Marfan's syndrome in most cases.2 
Several investigators have notcd that the aortic 
ring and adjacent intrapericardial portion of 
the aorta are first affected in diffuse aneurism 

del ventrículo izquierdo y temblor diastólico 
de la válvula mitral. No se observó prolapso de 
la válvula mitral. 

DISCUSION 
Se entiende. por ectasia ánulo-aórtica a una dila- 
tación del anillo aórtico sumada a una dilata- 
ción fusiforme de la aorta ascendente que ter- 
mina a nivel proximal al origen del tronco 
braquiocefálico derecho.1 La lesión histoló- 
gica básica es la necrosis quística de la media 
y en la mayoría de los casos se acompaña de 
otros sign os somáticos de síndrome de Marfan.2 
Sonvarios los investigadores que han señalado 
que el anillo aórtico y la porción aórtica intra- 
pericárdica adyacente son las primeras en afec- 
tarse en un aneurisma de la aorta ascendente 
en el síndrome de Marfan.3 Se ha sugerido que 
la dilatación precede a la aparición de la insufi- 

. 

ciencia aórtica.l 
También se ha señalado la gran importancia 

clínica que tiene la detección precoz de la dila- 
tación del an ill 0 aórtico, ya que estos pacientes 

frecuentemente desarrollan una severa insufi- 
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of the ascending aorta in Marfan's syndrome.3 
Such dilatation has also been suggested as a 

prelude to aortic regurgitation in Marfan's.1 
Early echocardiographic detection may then 

be of great clinical importance since these pa- 
tients frequently develop profound aortic 
regurgitation with little or no dilatation of the 
ascending aorta shown by x-ray techniques.4 

Left uncorrected, most patients developing 

aortic insufficiency under such circumstances 
succumb within two years after the onset of 
syntoms, making aortic regurgitation the most 
frequent cause of dea.th in patients with Mar- 
fan's. Brown et al5 suggest careful and fre- 
quent ultrasound examination of patients who 
have Marfan's to evaluate changes in aortic 
root size which may occur in association with 
aortic regurgitation. When the aortic root 
diameter measures more than 4.0 cm, it is ne- 
cessary to pay attention to the motion of the 
aortic wall and aortic valve leaflets and to sus- 

pect annulo-aortic ectasia. 
In these cases an unusual movement of the 

posterior aortic wall is observed, which describes 
a backward motion that starts with the opening 
of the aortic valve and is continued until middle 
ejection. This might occur as a consecuence 
of the disminution of the aortic wall elasticity 
due to the medial cystic necrosis. 

, 

The premature systolic partial closure of the 
aortic valve could be due to the volume over- 
load or, in cases like this, to the redundant 
(floppy) aortic leaflets frequently associated 
with Marfan's syndrome. The diastolic flutter 
of the aortic leaflets present in this case could 
be due to this same cause. 

The early opening of the aortic valve could 
be due to the severe increase of the end dias- 
tolic pressure of the left ventricle which in some 
cases could be greater than the diastolic aortic 
pressure. Finally, the diastolic separation of the 
aortic cusps is a known finding in aortic in- 
competence.5 

The patient was surgically operated. An 
annulo-aortic ectasia was found and the aortic 
leaflets had a mixomatous appearance. 'An aortic 
valve replacement was performed and the aneu- 
rismatic dilatation was repaired. The patient's 
recovery was uncomplicated. 

ciencia aórtica con poca 0 ninguna dilatación 
de la aorta ascendente detectable por la radio- 
grafía de tórax.4 Si esta anomalía no se corrige, 
la mayoría de estos pacientes fallecen dentro de 
los dos años del comienzo de los síntomas; la 
insuficiencia aórtica es la causa más frecuente 
de muerte en pacientes con síndrome de Marfan. 
Autores como Brown y colaboradores 5 sugie- 

ren la realización de exámenes ecocardiográ- 
ficos frecuentes a pacientes con síndrome de 

Marfan para evaluar los posibles' cambios en el 
diámetro de la raíz aórtica. Cuando éste mide 
más de 4 cm se debe prestar particular atención 
al movimiento de las paredes y de las sigmoideas 
aórticas en búsqueda de los sign os de ectasia 
ánulo-aórtica. En esta patología se describe una 
movilidad particular de la pared posterior de la 
aorta,6 que realiza un movimiento posterior 
de la misma que comienza con la apertura de 
las sigmoideas aórticas y continúa hasta la 
mitad del período eyectivo. Esto ocurriría como 
consecuencia de una disminución de la elastici- 
dad aórtica debido a la presencia de necrosis 
quística de la media. 

EI semicierre sistólico precoz de la válvula 
aórtica podría deberse a hiperflujo 0 bien, en 
estos casos, a redundancia de las sigmoideas 
aórticas, hecho frecuente en el síndrome de 

Marfan. Por esta misma causa ocurriría el tem- 
blor 

. 

diastólico de las sigmoideas aórticas que se 

obsetva en este caso. 
La apertura precoz de la válvula aórtica po- 

dría deberse al importante aumento de la pre- 
sión de fin de diástole del ventrículo izquierdo, 
que sobrepasaría a la presión diastólica aórtica. 
Finalmente, la separación diastólica de las sig- 

moideas aórticas es un hallazgo reconocido en 
la insuficiencia aórtica.5 

La paciente de la presentación fue interve- 
nida quirúrgicamente. Durante la operación se 

encontró una ectasia ánulo-aórtica con sigmoi- 
deas aórticas de aspecto mixomatoso. Se pro- 
cedió al reemplazo valvular y a lareparación 
de la dilatación aneurismática. La paciente 
tuvo una recuperación sin complicaciones. 
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