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* Quand la suspecter?

« Comment procéder?



Histoire familiale

Evénement aortique aigu a un jeune age

Anomalies anatomopathologiques

Dépistage anténatal d’anomalies du coeur gauche















Criteres de Ghent modifiés

Loeys et al. J Hum Genet 2010




 Quand la suspecter?

« Comment dois-je procéder?
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Altération des composants structurels

de l1a MEC
FBN1, FBN2, MFAP5, COL3A1, COL1A1, PLODI,...

Bradley et al. Can J Cardiol 2016



En cas de doute:

» Enquéte familiale
» Discussion multidisciplinaire

Centre de Référence
Syndrome de Marfan et

Apparentés - Paris
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