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A sindrome de Marfan inclui anormalidades esqueléticas, alteragdes cardiacas
e oculares. Aracnodactilia, insuficiéncia adrtica e ectopia de cristalino sdo os
achados mais caracteristicos 1,3, 8,10, Em 1896 Antoine Marfan descreveu caso
de crianga do sexo feminino, de 5 anos de idade, com membros longos, adelga-
camento e contraturas das extremidades, sem alterages cardiacas e oculares,
tratando-se provavelmente da sindrome Aracnodactilia Contractural Congénita.
Deste modo o ep6nimo sindrome de Marfan para casos em que ha alterages
esqueléticas, cardiacas e oculares seria, a rigor, incorreto 4 5.

A presenca de aneurismas intracranianos gigantes em nossa paciente mo-
tivou esta publicacgao.

OBSERVACAO

S.F.L., 54 anos, mulata, registro HC-114910. Atendida em 05/05/1983 com histéria
de cefaléia, fraca e continua na regido frontal esquerda h4 um ano, associada a
diplopia. No infcio surgiu estrabismo divergente a direita, que regrediu em poucos
dias. Algumas semanas depois comego.: a apresentar estrabismo divergente & esquerda,
que evoluiu para oftalmoplegia completa ao final de 6 meses. Como antecedentes,
referiu hipertenséo arterial. Ao exame, paciente em bom estado geral, eupnéica, afe-
bril, hidratada, acianética, anictérica. PA — 18/11 em/Hg. F¢ =— 70 bpm. Membros
superiores alongados. Presenca de aracnodactilia e dolicocefalia. Pulmdes com boa
expansibilidade; MV fisiol6gico. Auséncia de ruidos adventicios. Ausculta cardfaca:
ritmo regular a dois tempos, com hiperfonese de segunda bulha em foco adbrtico.
Auséncia de sopros. Abdémen sem alteragdes. Exame neurol6gico: consciente, licida,
orientada, alerta, atenta ao meio ambiente, sem alteracdes da memoéria, afeto e per-
cepcio. Forca muscular e coordenacdo motora normais. Tono muscular normal. Re-
flexos profundos normoativos e simétricos; cutineo-plantar em flexdo bilateralmente.
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Sensibilidade: anestesia téctil, térmica e dolorosa no territério oftdlmico do trigémio
a4 esquerda; hipoestesia no territério maxilar, Presenca de oftalmoplegia completa 3
esquerda. Paresia do III e IV nervos e diminuicdo da acuidade visual a direita.
Fundoscopia normal. No mesmo dia foi realizada tomografia axial computadorizada
ae crinio que revelou duas massas arredondadas evolvendo-se da fossa média (Fig.
1). Permaneceu internada até que em 12/05/83 foi submetida a carotidoangiografia
bilateral, que evidenciou dois aneurismas intracranianos gigantes (Fig. 2). Em 17/05/83
apresentou, pela manhd, coma de instalaglo svibita. Foi intubada e encaminhada ao
CTI. Foi submetida a pung¢do sub-occipital, que mostrou liquido cefalorraqueano fran-
camente hemorréigico. Nova tomografia axial computadorizada de crénio sugeriu rotura

Q10 =8

Fig. 1 — Caso 8.F.L.: tomografia axial computadorizada do crdnio evidenciando duas
massas arredondadas hiperdensas.

Fig. 2 — Caso 8.F.L.: carotidoangiografia direita e esquerda evidenciando doie aneu-
rismas intracramianos gigantes.
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do aneurisma esquerdo. Outros exames: eletréncefalograma (10/05/83), com discreta
desorganizacdo difusa do tracado e surtos de ondas lentas em projecdes temporais
direita e esquerda. Raios-X de t6érax: ectasia de aorta tordcica. Eletrocardiograma
normal. Uréia, creatinina, glicemia de jejim, colesterol, fésforo inorgénico, 4cido trico.
albumina, fosfatase alcalina, DHL e TGO normais.

COMENTARIOS

A sindrome de Marfan caracteriza-se por alteracdes esqueléticas, cardio-
vasculares e oftdlmicas decorrentes de defeito sistémico do tecido conjuntivo,
de heranca autossOmica dominante, por gene de expressdo varidvel 10, O qua-
dro clinico caracteristico inclui extermidades longas e delgadas, em individuo
longilineo, com pectus excavatus, dolicocefalia, insuficiéncia aortica, aneurismas
de artérias de grande calibre e alteracdes oculares, usualmente ectopia de cris-
talino, presente em cerca de 80% dos casos 39 8, 10, 11,

Aneurismas na sindrome de Marfan foram descritos nas artérias aorta,
carotida comum, subcldvia, inominada, pulmonar, esplénica, iliaca, renal, me-
sentérica, corondria, umeral, femural e cardtida interna®, sendo que o Obito
em geral sobrevém por aneurisma dissecante de aorta, com rotural 7. Casos
com mal-formagbes arteriovenosas intracranianas podem evoluir mal, com he-
morragia subaracnéidea, edema cerebral coma e Obito2. Em nossa paciente,
coma e Obito foram decorrentes de rotura de aneurisma intracraniano gigante.

RESUMO

Os autores relatam um caso de sindrome de Marfan com aneurismas intra-
cranianos gigantes, em paciente do sexo feminino, de 54 anos de idade.

SUMMARY

Marfan syndrome and gigantic intracranial aneurysms: report of a case.

The authors report a case of Marfan’s syndrome with intracranial gigantic
aneurysms in a 54 years old female.
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