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■ В статье представлен обзор данных 
литературы, посвященный синдрому 
Марфана и его влиянию на беремен-
ность, а также анализ шести случаев 
материнских смертей от этой патологии, 
произошедших в Ленинграде (Санкт-
Петербурге) в период 1981–2010 гг. 
В пяти случаях расслоение аорты на-
ступило при доношенной беременности, 
в одном — при беременности 28–29 нед. 
В трех случаях имелся 1-й тип расслое-
ния аорты по классификации М. Де-
бейки (место расслоения — восходящая 
аорта с распространением на дугу, 
грудной и брюшной отделы). В двух слу-
чаях отмечен 3-й тип: расслоение в нис-
ходящей грудной аорте с вовлечением 
брюшной аорты и ретроградно — дуги 
и восходящей аорты. В одном случае 
расслоение было ограничено восходя-
щим отделом аорты (2-й тип). Опера-
цией кесарева сечения родоразрешены 
три беременные, показания: развитие 
терминального состояния в конце 1-го 
периода родов, обширное прогрессирую-
щее расслоение аорты с захватом других 
магистральных сосудов и связанной с 
этим патологией и преждевременная от-
слойка плаценты. Антенатально погиб-
ли два плода. Четверо детей живы. Ана-
лиз ведения беременности и родов по-
зволяет сделать вывод о недостаточной 
информированности врачей-акушеров 
и особенно — терапевтов, занятых 
оказанием помощи беременным и роже-
ницам, относительно такой патологии, 
как врожденная дисплазия соединитель-
ной ткани и высокий риск этой патоло-
гии для беременных женщин. 
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С  момента первого описания (1896 год) педиатром 
Марфаном характерных изменений скелета у ребенка, по-
лучивших впоследствии номенклатуру «синдром Марфана», 
прошло более 100 лет. 

За этот период синдром детально исследован, установлены 
его причины (врожденное нарушение развития соединитель-
ной ткани с аутосомно-доминантным путем передачи), изуче-
на клиническая картина синдрома, включающая в себя тя-
желую патологию сердечно-сосудистой системы. Последнее 
обстоятельство определило необходимость широкого обсуж-
дения в специальной литературе допустимости беременности 
при синдроме Марфана и тактике ведения таких пациенток. 

Между тем отечественная акушерская практика пока в 
основном констатирует неблагоприятные исходы беремен-
ности при синдроме Марфана, которые принято относить к 
случаям непредотвратимой материнской смертности. 

Так что же такое «синдром Марфана» и как можно помочь 
во время беременности пациенткам с этим синдромом?

Итак, синдром Марфана — это наследственное мультиси-
стемное заболевание, в основе которого лежит врожденная 
дегенерация соединительной ткани с преимущественным по-
ражением сердечно-сосудистой, костной, мышечной систем, 
зрения и в меньшей степени — кожи, легких, ЦНС. Тяжесть, 
значимость вовлечения отдельных органов и систем у разных 
пациентов может быть разной. Частота заболевания состав-
ляет 6 на 10 000 или 1 на 3000–5000 населения, не зависит от 
пола и этнической принадлежности [23, 16]. 

Установлено, что синдром Марфана  — это следствие 
многочисленных мутаций гена FBN1, расположенного на 
15-й хромосоме. Ген кодирует гликопротеин фибриллин-1 
(fibrillin-1, FBN1), являющийся одним из основных компо-
нентов внеклеточного матрикса. Внеклеточный матрикс 
(внеклеточные структуры тканей организма) обеспечивает 
механическую поддержку клеток организма и транспорт хи-
мических веществ. Преобладающим компонентом внеклеточ-
ного матрикса является один из гликопротеинов, именуемый 
коллагеном, в состав матрикса входят эластин, фибрин, фи-
бронектины, минералы (гидроапатит) и другие компоненты. 
Таким образом, фибриллин-1  — это необходимый элемент 
формирования, сохранения структуры и целостности эласти-
ческих волокон. 

Особенное значение внеклеточный матрикс приобретает 
в структуре аорты, крупных артерий, клапанного аппарата 
сердца, связочном аппарате, костной ткани. 

Внеклеточный матрикс также контролирует функцию 
факторов роста. Являясь своеобразным резервуаром для фак-
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торов роста, он секвестрирует их избыток и тем 
самым регулирует степень их воздействия на 
ткани, ограничивает их биологическую актив-
ность. Мутации гена фибриллина-1 нарушают 
эту важную функцию внеклеточного матрикса. 
В  результате происходит усиление активности 
факторов роста, что приводит к слабости, недо-
статочности соединительной ткани. Это обстоя-
тельство было клинически подтверждено в иссле-
довании Pyeritz, 2008, где с целью профилактики 
расслоения аорты при синдроме Марфана паци-
ентам назначали лозартан, блокатор рецепторов 
к ангиотензину II. На фоне лечения снижался 
избыточный фоновый уровень многофункцио-
нального белка  — трансформирующего факто-
ра роста (transforming growth factor-β, TGF-β) и 
замедлялся процесс расслоения аорты у части 
больных [25]. 

Помимо повышения концентрации TGF-β у 
пациентов с синдромом Марфана также выяв-
лены мутации гена рецепторов к TGF-β [3, 15]. 
С мутациями рецептора гена TGF-β2 связывают 
открытие синдрома Loeys-Dietz, имеющего сход-
ную с синдромом Марфана клиническую карти-
ну. Варианты и комбинации мутаций влияют на 
клиническую картину синдрома, меняющуюся 
среди членов одной и той же семьи [1, 10]. 

Мультигенные мутации, выявляемые в части 
случаев синдрома Марфана, могут дополнять 
клиническую картину такими знаками, как рас-
щепление твердого нёба, извилистость артерий, 
небольшой диаметр разрывов аневризм аорты 
и другие особенности. Такой вариант отмечен 
выше и получил название «синдром аневризмы 
аорты Loeys–Dietz». 

При всей кажущейся простоте диагноза син-
дрома Марфана, его верификация становится все 
более сложной, что во многом связано с откры-
тием новых сходных генетических нарушений и, 
следовательно, открытием все новых синдромов 
дисплазии соединительной ткани, проявляю-
щихся сходной клинической картиной. 

Синдром Лойса–Дитца (Loeys–Dietz), описан-
ный врачами G. C. Dietz, B. L. Loeys, очень схож 
по клинической картине c синдромом Эллерса–
Данло (Ehlers–Danlos). Название синдрома 
Эллерса–Данло скрывает гетерогенную груп-
пу наследственных нарушений соединительной 
ткани (пока обозначены 4 типа) с аутосомно-
доминантным путем передачи. Для больных ха-
рактерны невысокий рост, треугольное лицо с 
тонкими чертами, хрупкое телосложение, повы-
шенная мобильность суставов, перерастяжение, 
складчатость, морщинистость кожи, особенно 
на верхних конечностях (впечатление старческих 
рук). У  части пациентов (4-й тип) отмечено по-

ражение аорты, сходное с таковым при синдроме 
Марфана. 

Описаны другие синдромы и состояния, име-
ющие общие черты с синдромом Марфана (арах-
нодактилия, гомоцистеинурия и др.)

Очевидно, что для клиницистов приоритет-
ной является не столько абсолютная верифика-
ция диагноза синдрома Марфана, сколько сво-
евременность выявления тяжелой патологии 
соединительной ткани, своевременность выявле-
ния крайне опасного для больных повреждения 
сердечно-сосудистой системы. 

С  этих позиций знакомство с клинической 
картиной синдрома Марфана представляется 
очень важным. 

Критерии для диагноза синдрома впервые раз-
работаны в 1986 году на Берлинской конферен-
ции и были названы «Берлинской Нозологией». 
Следующий, Гентский пересмотр, выполнен в 
1996 году в Генте [26]. 

Гентские критерии рекомендованы к широко-
му использованию врачами любых специально-
стей. Основанием для диагноза являются данные 
семейного анамнеза и комбинация больших и 
малых признаков синдрома. 

Главные критерии включают в себя изменения 
скелета, патологию сердечно-сосудистой систе-
мы, патологию зрения и генетический диагноз. 
Основанием для диагноза служит наличие симп-
томов со стороны хотя бы двух основных систем, 
включенных в диагноз синдрома Марфана, а так-
же вовлечение 3-й системы с наличием «малых» 
или «больших» признаков (табл. 1). 

Семейный анамнез: у родственников 1-й ли-
нии (родители, кровный родственник, ребенок) 
наличие сходных диагностических критериев 
или наличие мутации FBN1. 

Мутация FBN1 у обследуемого лица. 
Особенности скелета: 

1)	 высокий, тонкий скелет, астеническое тело-
сложение, долихоцефалия, заостренное, тон-
кое (птичье) лицо с уменьшенной нижней че-
люстью (микрогнатия). Непропорционально 
длинные верхние и нижние конечности по 
отношению к туловищу: уменьшение отноше-
ния верхней части туловища к нижней части 
(0,85 против нормы 0,93) или увеличение дли-
ны верхних конечностей; 

2)	 арахнодактилия (длинные пальцы рук и ног, 
тонкие кости), с положительными тестами 
большого пальца и запястья. Положительный 
тест большого пальца: палец легко располага-
ется поперек ладони и дистальная (ногтевая) 
фаланга выдается за границу сжатого кулака 
[30]. Положительный тест запястья: при об-
хвате большим пальцем и мизинцем области 
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запястья их ногтевые фаланги выступают, на-
кладываются друг на друга [27]. 

3)	 искривление позвоночника: кифосколиоз бо-
лее 20º или спондилолистез; 

4)	 медиальное смещение внутренних лодыжек 
вследствие плоскостопия;

5)	 отсутствие возможности полного разгибания 
локтевых суставов (угол разгибания меньше 
170º);

6)	 деформация грудной клетки: впалая, ворон-
кообразная или килевидная (птичья) грудь с 
выступающей грудиной. Является следстви-
ем удлиненных, тонких ребер с широкими 
межреберными промежутками. Впалая грудь 
способствует уменьшению пространства 
между грудиной и позвоночником. В резуль-
тате смещается положение сердца и легких. 
Килевидная деформация грудной клетки уве-
личивает емкость легких, что приводит к про-
блемам дыхания: спонтанный пневмоторакс, 
раннее развитие эмфиземы легких, склон-
ность к хроническим обструктивным заболе-
ваниям легких;

7)	 протрузия (выпячивание) вертлужных впадин 
(устанавливают при рентгенографии). 
Также  — ослабленный связочный аппарат, 

повышенная подвижность суставов, раннее раз-
витие остеоартритов, высокое, арковидное нёбо 

(причина ночного апноэ), расщепление твердого 
неба, «скрученность» зубов. Снижение плотно-
сти костной массы (остеопения, остеопороз). 

Зрение: вследствие слабости связочного ап-
парата глаз дислокация хрусталика — «визитная 
карточка синдрома Марфана». Дистрофия, про-
лиферирующая ретинопатия, отслойка сетчатки, 
астигматизм, гипоплазия ресничной мышцы. 

Миопия, глаукома с ранним началом, катарак-
та, ириты. 

Прогрессирующая эктазия (расширение) 
твердой мозговой оболочки, эрозии позвоноч-
ной кости (более чем у 90 % больных), возникают 
вследствие расширения (увеличения) спиналь-
ного канала. Эктазия сопровождается болевым 
синдромом (боли в нижней части спины, в жи-
воте, нижних конечностях, онемение и слабость 
ног, головные боли). 

Диагноз патологии с помощью радиографии, 
КТ или МРТ. 

Кожа: тонкая, тянущаяся, раннее появление 
стрий на животе, бедрах, плечах, молочных же-
лезах. Стрии не связаны с увеличением или поте-
рей подкожного жира. Грыжи. У женщин — вы-
сокая частота пролапса тазовых органов. 

Сердечно-сосудистые изменения: расшире-
ние или аневризма аорты, аортальная регургита-
ция с вовлечением синуса Вальсальвы, пролапс 

Таблица 1
Критерии для диагноза синдрома Марфана  
(для диагноза необходимо наличие 4 больших или 2 больших и 2 малых критериев)

Критерии Максимальные Минимальные
Семейный анамнез Диагноз у родителей, детей, родственников Нет 
Генетика Мутация FBN-1 Нет 
Сердечно-
сосудистые

Дилатация корня аорты Пролапс митрального клапана 

Глазные Подвывих хрусталика Уплощение роговицы •	
Удлинение глазного яблока•	

Скелетные Впалая грудь: смещение кзади мечевидного хряща с углубле-•	
нием в нижней части грудной клетки, требующим операции 
Килевидная грудь: двустороннее уплощение грудной клетки •	
с выступающей вперед грудиной
Деформация стопы•	
Признаки запястья и большого пальца•	
Спондилолистез или сколиоз > 20º •	
Удлиннение рук (верхний предел более 1,05) •	
Выступающие вертлужные впадины (данные Ro, МРТ) •	
Уменьшение способности разгибания локтей (< 170º)•	

Умеренная экскавация •	
(углубление) грудины
Высокое, узкое, сводчатое •	
(изогнутое) небо
Типическое лицо•	
Повышенная подвижность •	
суставов

Легочные Спонтанный пневмоторакс •	
Апикальные буллы (буллезная •	
эмфизема легких)

Кожа Выражено растяжение •	
Стрии •	
Возвратные и/или раневые грыжи•	

ЦНС Пояснично-крестцовая эктазия (растяжение твердой мозговой 
оболочки). Диагноз: КТ, МРТ
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митрального клапана, митральная регургитация. 
Кистозно-некротическая дегенерация клапанов, 
медии аорты и крупных артерий. Холодные ко-
нечности (дефицит кровообращения). Усталость, 
одышка, цианоз, стенокардия. 

Главной причиной смерти больных синдро-
мом Марфана является патология аорты, веду-
щая к формированию ее расслоения и аневризмы. 
Поэтому для пациентов с синдромом Марфана 
очень важным является динамический контроль 
состояния аорты. С этой целью используют сле-
дующие критерии.
1.	 Компьютерная томография позволяет просле-

дить состояние аорты на всем протяжении, но 
даже с введением контраста она не обеспечи-
вает диагноза надрывов внутреннего слоя. 

2.	 Магнитно-резонансная томография считает-
ся «золотым стандартом» диагноза: даже без 
введения контраста позволяет количественно 
оценить степень несостоятельности аорты на 
всем протяжении. Информативность выше при 
использовании контраста. В  то же время нет 
окончательных данных об абсолютной безопас-
ности метода для плода [8]. Вряд ли метод при-
годен для частого динамического контроля. 

3.	 Транспищеводная эхокардиография: очень хо-
роший метод для диагноза расслоения аорты, 
чувствительность и специфичность аналогич-
ны методу МРТ (соответственно 98 и 97 %). 
К  недостаткам относят невозможность ви-
зуализировать дистальный отдел восходящей 
аорты (начало дуги аорты) и участок абдоми-
нальной аорты, расположенный позади желуд-
ка. Если учесть, что при синдроме Марфана 
расслоение и разрыв аорты чаще происходит в 
восходящем отделе (типы I и II по М. Дебейки), 
то, очевидно, отмеченный недостаток не очень 
значим для данной патологии. 

4.	 Эхокардиография (ЭХО-КГ): современный, 
эффективный и неинвазивный метод оценки 
состояния камер и клапанов сердца, грудного, 
абдоминального отделов аорты, диаметра корня 
аорты. Позволяет выявить аортальную регурги-
тацию, аневризму аорты и другие нарушения. 
У пациентов с синдромом Марфана ЭХО-КГ ре-
комендуют выполнять раз в год при стабильном 
диаметре корня аорты ≤ 45 мм и два раза в год, 
если диаметр корня аорты > 45 мм. 
ЭХО-КГ — единственный метод, который мо-

жет быть использован с необходимой частотой 
для динамического контроля состояния аорты во 
время беременности. 

Расслоение аорты в случаях синдрома 
Марфана чаще локализуется в области восходя-
щей ее части и может распространяться на дугу, 
грудной и брюшной отделы. Реже разрыв лока-

лизуется в области нисходящей части грудной 
аорты, распространяясь вниз к брюшной аорте 
или вверх — к дуге и восходящей аорте (редко). 

Лечение и образ жизни: ограничение физиче-
ских нагрузок, регулярное обследование с дина-
мическим контролем состояния аорты, диаметра 
ее корня. По показаниям — хирургическое вос-
становление аорты. 

Медикаментозное лечение включает в себя 
назначение бета-блокаторов как  обладающих 
отрицательным инотропным эффектом, снижа-
ющих пульсовое давление, возможно, улучшаю-
щих эластические свойства аорты. Это лечение 
признано стандартом для взрослых, особенно 
при диаметре аорты более 40 мм, чему способ-
ствовало сообщение об уменьшении скорости 
дилатации аорты на фоне постоянного примене-
ния 212 мг/сут пропранолола [22]. 

В  последние годы при синдроме Марфана с 
целью защиты аорты используют ингибиторы 
ангиотензин-превращающего фермента (снижают 
АД, контролируют регургитацию), блокаторы ре-
цепторов к ангиотензину II. В частности, положи-
тельный эффект лозартана показан в когортном 
наблюдении 18 детей с синдромом Марфана [5].  

Беременность является периодом крайне вы-
сокого риска для женщин с синдром Марфана. 
Именно в этот период резко возрастает вероят-
ность прогрессирующего расслоения и разрыва 
аорты, что связано с увеличением гемодинами-
ческой нагрузки на сосудистую стенку. 

Беременность сопровождается повышени-
ем частоты сердечных сокращений (на 10–20 
уд/мин), увеличением объема циркулирующей 
крови (ОЦК), снижением периферического со-
судистого сопротивления (влияние прогесте-
рона), что отражается на сердечном выбросе. 
Сердечный выброс возрастает уже с 6–8 недель, 
достигая максимума в 28–32 недели беремен-
ности, когда превосходит исходный на 30–50 %. 
Рост ударного и минутного объема сердечного 
выброса сопровождается увеличением конечно-
диастолического объема и гипертрофией левого 
желудочка. 

Родовой акт является дополнительным серь-
езным затруднением для сердечно-сосудистой 
системы, так как во время каждой схватки (по-
туги) из сокращающейся матки в общий крово-
ток поступает до 500 мл крови. С  окончанием 
схватки указанный объем крови вновь притека-
ет в сосудистую систему матки. Таким образом, 
на протяжении всего родового акта наблюдается 
пульсирующее увеличение объема крови в цен-
тральных сосудах с повышением во время схват-
ки ударного и минутного объема сердечного вы-
броса на 50 %. 
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Максимальная нагрузка на сердце происходит 
в период изгнания, когда объем сердечного вы-
броса возрастает на 80 % по сравнению с перио-
дом беременности и может достигать 9 литров в 
минуту [9]. 

Очевиден риск указанных гемодинамических 
изменений во время беременности и родов для со-
стояния аорты у пациенток с синдромом Марфана. 
Не случайно Американской Ассоциацией Сердца 
и Американской Коллегией Кардиологов (AHA/
ACC) синдром Марфана, наряду с осложненной 
коарктацией аорты и легочной гипертензией, от-
несен к состояниям, при которых беременность 
сопряжена с 25–50 % смертностью. 

Прогноз исхода беременности и риска мате-
ринской смертности фактически находится в не-
посредственной зависимости от состояния корня 
и восходящей части аорты, их диаметра и скоро-
сти расширения. Учитывают анамнез: эпизод хи-
рургического замещения корня и прилегающей 
части аорты, с одной стороны, позволяет наде-
яться на благополучный исход беременности, а 
с другой — является сигналом возможного рас-
слоения других участков аорты. Имеют значение 
такие состояния, как степень аортальной регур-
гитации, развитие застойной сердечной недоста-
точности, аритмий. 

Что касается диаметра корня аорты, то до 
настоящего времени нет единого мнения, ка-
кой его размер следует считать относительно 
безопасным для беременности. Отдельные кон-
сенсусы и авторы полагают безопасным диа-
метр 44–45 мм, больше которого беременность 
противопоказана, необходимо протезирование 
аорты [7, 21]. Однако в подавляющем большин-
стве последних консенсусов, сообщений кар-
диологов и кардиохирургов критическим для 
беременности признается диаметр корня аорты 
> 40 мм. Беременность в таких случаях сопря-
жена с 10 %-ным риском расслоения и поэтому 
абсолютно противопоказана до выполнения ре-
конструктивной операции [4, 12]. 

В  то же время кардиологи соглашаются, что 
операция по замене части аорты не исключает 
повышения риска расслоения других ее участков 
при беременности [12]. В  силу отмеченных ге-
модинамических изменений беременность фак-
тически индуцирует процесс расслоения аорты. 
Показано неблагоприятное влияние беременно-
сти не только на текущее, но и на последующее 
состояние аорты [21]. 

Осложнение может развиться на любом этапе 
беременности, но чаще — во второй ее полови-
не и во время родов. По данным U. Elkayam et al. 
(1995), основанным на анализе 15 беременно-
стей на фоне синдрома Марфана, в большинстве 

случаев сердечно-сосудистые осложнения (рас-
ширение восходящей аорты с регургитацией, 
застойная сердечная недостаточность или рас-
слоение аорты) произошли во II–III триместрах 
и во время родов. Авторы отмечают большую 
протяженность повреждения аорты с вовлечени-
ем подвздошных и коронарных артерий в части 
случаев [8]. 

В обзоре данных литературы с 1995 по 2007 
год (29 случаев беременностей на фоне синдрома 
Марфана) расслоение аорты в 18 случаях произо-
шло в 24–40 недель, в 6 — после родов и лишь в 
5 случаях в сроки 13–20 недель. В подавляющем 
большинстве случаев имелось расслоение аорты 
в восходящем отделе, реже — в нисходящем, еще 
реже — с захватом обоих отделов [13]. 

Чрезвычайно высокая вероятность расслоения 
аорты, развития других сердечно-сосудистых 
осложнений — не единственная проблема бере-
менности на фоне синдрома Марфана. 

Слабость, изменение структуры соединитель-
ной ткани способствуют нарушению функцио-
нального состояния шейки матки с развитием 
истмико-цервикальной недостаточности, дилата-
цией до 2–3 см уже к середине или концу II три-
местра беременности. Поэтому беременность в 
21 % случаев осложняется самопроизвольным 
абортом, в 12 % случаев  — преждевременными 
родами [24]. 

Слабость коллагеновых структур оболочек 
способствует преждевременному излитию око-
лоплодных вод. Перинатальная смертность до-
стигает 7 % [11]. Повышен риск развития пред-
лежания плаценты, послеродовых кровотечений, 
выворота матки [2, 19, 20]. Отмечено плохое 
заживление ран. Очевидно, что причины этих 
осложнений также во многом связаны с недоста-
точностью соединительнотканных структур по-
лового аппарата. 

У беременной женщины с синдромом Марфана 
имеется 50 %-ная вероятность наследования па-
тологии ее плодом. 

Тактика ведения беременности на фоне син-
дрома Марфана предусматривает определенные 
правила: 
1)	 идеальный вариант  — всестороннее обсле-

дование еще на этапе планирования бере-
менности. Важным моментом на этом этапе 
является информация о состоянии аорты на 
всем ее протяжении. Для этой цели пригодны 
КТ с контрастом, МРТ с контрастом, транс-
пищеводная эхокардиография. При наличии 
дилатации желудочков с целью исключения 
желудочковых аритмий рекомендуют холте-
ровское мониторирование, т. е. круглосуточ-
ную запись электрокардиограммы [31]; 
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2)	 показано генетическое консультирование; для 
генетического диагноза проводят хорионбио-
псию, амниоцентез. 

3)	 обязательно обсуждение с пациенткой всех 
рисков, связанных с беременностью;

4)	 беременная должна находиться под посто-
янным наблюдением как акушера, так и 
кардиолога;

5)	 любые сопутствующие инфекционно-
воспалительные заболевания, инвазивные, 
стоматологические вмешательства и опера-
ции должны протекать под защитой антибак-
териальных средств;

6) беременная должна постоянно получать пре-
параты, уменьшающие риск расширения и 
расслоения аорты. Назначения проводит и 
контролирует кардиолог;

7)	 обязателен постоянный эхокардиографиче-
ский контроль состояния аорты, периодич-
ность контроля  — один раз в триместр и 
непосредственно перед родами, а в случае 
диаметра корня аорты ≥ 40 мм — ежемесячно 
или 2 раза в месяц [4, 13]. 
Как вне, так и во время беременности пациент-

кам рекомендуют бета-блокаторы. Выше отмече-
но, что, урежая частоту сердечных сокращений и 
снижая АД, бета-блокаторы замедляют процесс 
расширения и расслоения аорты. В процессе бе-
ременности предпочтение отдают селективным 
бета-блокаторам как не влияющим на маточный 
тонус. Из них менее опасны для плода лабеталол 
и метапролол. Дозу подбирают по частоте сердеч-
ных сокращений (ЧСС) в ответ на субмаксималь-
ную (допустимую) физическую нагрузку: ЧСС не 
должна превышать 110 уд/мин [12]. В покое жела-
тельная ЧСС  должна быть менее 60 уд/мин, что 
требует увеличения доз бета-блокаторов по срав-
нению с состоянием до беременности [29]. 

Во время беременности не используют препа-
раты блокаторов рецепторов к ангиотензину II и 
ингибиторов ангиотензин-превращающего фер-
мента в связи с их неблагоприятным влиянием 
на плод (категория Д). Для контроля АД реко-
мендуют назначение гидралазина. 

В  отношении метода родоразрешения бере-
менных с синдромом Марфана специалисты 
фактически придерживаются единой точки зре-
ния. Полагают, что при диаметре аорты ≤ 40мм 
и отсутствии сердечных осложнений (клапанная 
регургитация, застойная сердечная недостаточ-
ность и др.) или акушерских проблем показаны 
роды через естественные родовые пути с укоро-
чением периода изгнания (акушерские щипцы, 
вакуум-экстрактор). 

Роды проводят на фоне эпидуральной анесте-
зии. В время родов проводят постоянную вну-

тривенную инфузию бета-блокаторов [4, 14, 18], 
что позволяет контролировать АД во время ро-
дов, обеспечивает защиту от болевого синдрома 
и родового стресса [13]. 

В то же время проведение эпидуральной ане-
стезии может встретить определенные трудности, 
связанные с эктазией твердой мозговой оболоч-
ки, отмечаемой у 70 % больных [17]. Это обстоя-
тельство должно быть известно анестезиологу. 

С  целью минимизации напряжения стенок 
аорты рекомендуют положение на левом боку или 
полувертикальное положение во время родов. 

При диаметре корня аорты более 40 мм и/или 
прогрессирующей дилатации аорты во время бе-
ременности, наличии в анамнезе операции по вос-
становлению аорты, а также в случаях выраженной 
аортальной регургитации, сердечной недостаточ-
ности показано кесарево сечение [8, 4, 14]. 

Представляется, что стремление к отказу от 
кесарева сечения у части пациенток с синдромом 
Марфана не совсем оправдано. Значимое увели-
чение гемодинамической нагрузки на сердечно-
сосудистую систему происходит в течение все-
го периода родов, включая период раскрытия. 
Кроме того, влагалищные родоразрешающие 
операции не исключают полностью периода из-
гнания. Иными словами, у всех пациенток с син-
дромом Марфана роды представляют слишком 
большой ближайший и отдаленный риск рас-
слоения аорты. По этой причине представляет-
ся целесообразным исключение у них нагрузки 
сердечно-сосудистой системы процессом родов 
через естественные родовые пути. 

Следует отметить, что в настоящее время нет 
достаточно репрезентативных международных 
данных о состоянии аорты у женщин с синдромом 
Марфана, перенесших роды через естественные 
родовые пути. Это обстоятельство также ставит 
под сомнение целесообразность проведения вла-
галищных родов при синдроме Марфана. 

Расслоение аорты  — самое тяжелое осложне-
ние беременности и родов. Показано немедленное 
оперативное лечение, все зависит от быстроты и 
правильности диагноза, быстроты оказания квали-
фицированной кардиологической хирургической 
помощи. Поэтому рекомендовано проводить на-
блюдение и родоразрешение пациенток с синдро-
мом Марфана в специализированных стационарах 
с отделениями кардио-торакальной хирургии [4]. 

Если расслоение аорты происходит в I или 
II триместрах, операцию проводят во время бере-
менности, хотя исход для плода сомнителен как в 
связи с хирургическим вмешательством у матери, 
так и с необходимостью дальнейшей при беремен-
ности медикаментозной терапии, включая, по по-
казаниям, непрямые антикоагулянты. Поэтому 
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полагают, что при расслоении аорты в I триместре 
беременность лучше закончить абортом [8]. 

Если расслоение аорты происходит в III три-
местре, рекомендуют срочную операцию кесаре-
ва сечения с последующим одномоментным вос-
становлением аорты [6, 28]. 

В  обзоре литературы, касающемся 40 бере-
менных, оперированных по поводу расслоения 
аорты во время беременности и родов, отмечена 
15 %-ная смертность женщин и еще более высо-
кая перинатальная смертность. Однако перина-
тальная смертность снизилась с 50 % в 1990–1994 
годах до 10 % в 2002–2004 годах в связи с выпол-
нением хирургического лечения аорты непосред-
ственно после операции кесарева сечения [6]. 

Высокий риск расслоения аорты во время бе-
ременности фактически определил время для ее 
плановой хирургической реконструкции: опе-
рация показана до беременности в следующих 
случаях: 1) при диаметре корня аорты > 50 мм, 2) 
при диаметре корня аорты < 50 мм, если имеется 
семейный анамнез расслоения аорты или наблю-
дается гемодинамически значимая аортальная 
регургитация (необходима замена клапана). Риск 
для последующей беременности — наличие меха-
нического протеза клапана, что требует постоян-
нй антикоагулянтной терапии  [4]. 

Расслоение аорты, как правило, сопровожда-
ется ярко выраженной клинической картиной. 

Надрывы интимы характеризуются болевым 
синдромом и коллаптоидными реакциями. Боли 
жгучие, давящие, локализованные и ирради-
ирующие. В  зависимости от участка поврежде-
ния боли иррадиируют в грудь, шею, спину, жи-
вот, поясницу, нижние конечности. 

Болевой синдром нарастает при расслоении 
стенки аорты. Появляются цианоз, повторные 
обмороки, симптомы анемизации. На ЭКГ — 
признаки коронарной недостаточности, очаговые 
изменения миокарда. 

Полный разрыв стенки аорты сопровождается 
развитием терминального состояния, запредель-
ного шока. 

В  Ленинграде  — Санкт-Петербурге за 30 
лет (1981–2010) погибли при беременности и во 
время родов 6 женщин с синдромом Марфана. 
Средний возраст погибших 26,7 ± 1,2 лет (23–32 
года). Первоберемеными были трое, у одной в 
анамнезе отмечен аборт раннего срока, еще у 
двоих в возрасте 19 и 22 года были роды: в одном 
случае  — через естественные родовые пути, в 
другом — кесаревым сечением в связи с тяжелой 
комбинированной патологией зрения (показатель 
материнской смертности — 0,4 на 100 000). 

За этот же период времени от экстрагени-
тальных заболеваний при беременности и во 

время родов погибло всего 155 женщин (10,95 на 
100 000 живорожденных детей). Таким образом, 
доля синдрома Марфана в экстрагенитальной 
патологии с летальным исходом при беременно-
сти, в родах и послеродовом периоде составила 
3,87 %. 

Следует отметить, что лишь в одном случае 
(надклапанный разрыв аорты, расслоение дуги, 
грудного, брюшного отделов аорты, расслоение 
стенки брахицефального ствола, расслоение 
стенки подвздошных и верхнебрыжеечной арте-
рии, тампонада полости перикарда 800 мл крови) 
смерть произошла при недоношенной беременно-
сти (28–29 нед, плод 1180/38). В остальных 5 слу-
чаях расслоение аорты наступило при доношен-
ной беременности, масса плодов 3140,0–3700,0 г, 
длина 50–52 см. Антенатально погибли два плода 
(смерть беременной и кесарево сечение при бере-
менности 28–29 нед. на антенатально погибшем 
плоде). Остальные четверо детей живы, оценка 
по шкале Апгар при рождении 2/5–8/9 баллов. 

Операцией кесарева сечения разрешены 
3 женщины, показания: развитие терминального 
состояния в конце 1-го периода родов, расслоение 
аорты и других магистральных сосудов в 28–29 
нед, отслойка плаценты при доношенной бере-
менности. У  двух пациенток произошли спон-
танные роды, одна женщина погибла на фоне до-
ношенной беременности. 

Осложнения родов: преждевременное излитие 
околоплодных вод, быстрые роды, преждевре-
менная отслойка плаценты, послеродовое крово-
течение (остановлено при ручном обследовании 
матки). 

В  большинстве случаев смерть наступила 
после родоразрешения (1–10-е сутки), в одном 
случае  — во время беременности и в одном  — 
во время операции кесарева сечения (операция 
в связи с развитием терминального состояния в 
конце периода раскрытия). 

Анализ ведения пациенток позволяет сделать 
вывод о недостаточной информированности не 
только врачей-акушеров, но и терапевтов относи-
тельно такой патологии, как врожденная диспла-
зия соединительной ткани с ее крайним риском 
для беременности. Так, все без исключения бере-
менные не только очень регулярно наблюдались 
в женских консультациях (вплоть до 17 посеще-
ний за 15 недель!), получали лечение в дневных 
стационарах, но и все без исключения в разные 
сроки были госпитализированы в отделения па-
тологии беременности (часть — двукратно за бе-
ременность). Иными словами, все эти пациентки 
многократно за беременность были осмотрены 
врачами разной квалификации, как акушерами, 
так и терапевтами. 
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Очевидно, что до беременности пациенткам 
также приходилось сталкиваться с врачебной 
помощью, но ни в одном случае диагноз син-
дрома Марфана как до беременности, так и во 
время беременности не был поставлен. В то же 
время фактически у всех погибших были отме-
чены как большие, так и малые критерии син-
дрома Марфана. Это высокий рост (175–176 см) 
в сочетании с дефицитом массы тела, сколиоз, 
осложненная миопия, односторонний или дву-
сторонний подвывих хрусталика, микрогнатия, 
глубокий прикус и др. Очевидно, что более вни-
мательное обследование обнаружило бы у них и 
другие признаки синдрома. 

Терапевты при осмотрах отмечали грубый си-
столический шум на аорте, акцент 2-го тона на аор-
те, на ЭКГ: блокаду левой ножки пучка Гиса, атри-
овентрикулярную блокаду, суправентрикулярную 
тахикардию, отмечали анемию, гипертоническую 
болезнь. Последний диагноз имелся у большинства 
погибших при динамике АД 140/60–140/50–130/50 
мм рт. ст., что являлось несомненным признаком 
гемодинамически значимой недостаточности аор-
тального клапана. 

Показаниями для госпитализации были угро-
за невынашивания беременности, подозрение на 
аортальный порок, преэклампсия, гипертониче-
ская болезнь, анемия, носовое кровотечение. Но 
ни в одном случае пребывание на стационарной 
койке и многократные осмотры терапевтов, за-
нятых на работе в женских консультациях и ро-
дильных домах, не прояснили ситуацию: ни в 
одном случае не было назначено осмотра кардио-
лога, не была выполнена ЭХО-КГ, не заподозрен 
правильный диагноз. 

При патологоанатомическом исследовании у 
всех погибших диагностирована расслаивающая 
аневризма восходящего отдела, дуги, иногда еще 
и грудного, брюшного отделов аорты, надкла-
панные разрывы аорты с массивной тампонадой 
перикарда. 

Согласно классификации М. Дебейки, в трех 
случаях имелся 1-й тип расслоения аорты (ме-
сто разрыва  — восходящая аорта, расслоение 
распространено на дугу, грудной и брюшной 
отделы). В  двух случаях 3-й тип: расслоение в 
нисходящей грудной аорте с вовлечением брюш-
ной аорты и ретроградно — дуги и восходящей 
аорты. В  одном случае расслоение было огра-
ничено восходящим отделом аорты (2-й тип по 
М. Дебейки). 

Отмечены мешотчатые расширения в области 
корня аорты или ширина корня аорты 4,5–5,5 см, 
множественные продольные разрывы интимы 
на протяжении аорты, поперечные надрывы над 
полулунными клапанами и др. В  одном случае 

поперечный разрыв аневризмы грудного отдела 
аорты сопровождался кровоизлиянием в левую 
плевральную полость с развитием массивного 
гемоторакса (2830 мл). 

Фактически у всех погибших была увеличена 
масса сердца (350–380–385 г), имелась гипертро-
фия желудочков, больше  — левого (1,5–1,7–2,0 
см), поражение аортального и митрального кла-
панов, признаки хронической застойной сердеч-
ной недостаточности. 

Очевидно, что отмеченные тяжелые патомор-
фологические изменения развивались в течение 
достаточно длительного времени и, безусловно, 
сопровождались выраженной клинической карти-
ной. Однако вплоть до терминального состояния, 
индуцированного разрывом в области восходящей 
части, дуги и/или грудного отдела аорты и разви-
тием массивного гемоперикарда или гемоторакса, 
признаки тяжелой патологии сердечно-сосудистой 
системы оставались незамеченными. 

Диагноз острого расслоения аорты и син-
дрома Марфана поставлен до аутопсии лишь в 
2 случаях, в остальных заключительными кли-
ническими диагнозами были инфаркт миокарда, 
ТЭЛА, кардиогенный шок. 

В  большинстве случаев осталась без внима-
ния та клиническая картина, которая сопрово-
ждала расслоение аорты и которая в ряде случа-
ев прослеживалась в течение нескольких дней. 
Пациентки отмечали удушье, затрудненное ды-
хание, чувство распирания в грудной клетке, ко-
лющие острые и резкие боли в области груди, за 
грудиной и в области сердца, слабость, голово-
кружение. Жалобам сопутствовали артериальная 
гипотензия (80–90–100/ 50 мм рт. ст.), тахикардия 
(94–100 уд/мин), анемия, не соответствующая 
кровопотере в родах (104–108 г/л), цианоз. Разная 
степень выраженности указанных симптомов 
имелась уже при поступлении беременных в 
родильный дом и фактически являлась причи-
ной госпитализации, но эту клинику скрывали 
шаблонные диагнозы «преэклампсия», «гипер-
тоническая болезнь» и другие, указанные выше. 
Иными словами, формальный осмотр больных, 
поверхностный, беглый сбор анамнеза и стерео-

Таблица 2
Материнская смертность от осложнений беременности 
и родов на 100 000 живорожденных детей по Санкт-
Петербургу, 1991–2010 гг. 

Показатели 1991–
1995

1996–
2000

2001–
2005

2006–
2010

Кровотечения 4,2 1,8 2,0 1,6
Разрыв матки 2,1 0,6 0,5 0,4
Эклампсия 5,3 6,1 1,0 2,0



ISSN 1684–0461

11Актуальные проблемы здравоохранения

Т О М  L X  В Ы П У С К  6 / 2 0 1 1

Таблица 3
Структура материнской смертности, Санкт-Петербург, 1991–2010 гг. 

Показатели
1991–1995 1996–2000 2001–2005 2006–2010

 % ± m  % ± m  % ± m  % ± m
Кровотечения 7,4 ± 2,5 5,3 ± 3,0 6,9 ± 3,3 7,5 ± 3,6
Разрыв матки 3,7 ± 1,8 1,8 ± 1,7 1,7 ± 1,7 1,9 ± 1,9
Эклампсия 9,2 ± 2,8 17,5 ± 5,0 3,5 ± 2,4 9,4 ± 4,0
Аборт 33,3 ± 4,5 14,0 ± 4,6 10,3 ± 4,0 9,4 ± 4,0
Эктопическая беременность 7,4 ± 2,5 7,0 ± 3,4 10,3 ± 4,0 1,9 ± 1,9
ЭОВ 0 1,8 ± 1,7 0 0
Сепсис 6,5 ± 2,4 17,5 ± 5,0 19,0 ± 5,1 15,1 ± 4,9
Экстрагенитальные заболевания 28,7 ± 4,3 28,1 ± 5,9 43,1 ± 6,5 49,0 ± 6,9
Анестезия 3,7 ± 1,8 3,6 ± 2,4 3,5 ± 2,4 3,8 ± 2,6
ТЭЛА 0 3,6 ± 2,4 1,7 ± 1,7 1,9 ± 1,9

тип мышления являлись главными причинами, 
которые исключали правильный диагноз, свое-
временную и адекватную помощь. 

В  Санкт-Петербурге в последние десятилетия 
произошли существенные изменения структуры ма-
теринской смертности: наряду со снижением обще-
го показателя материнской смертности с 48,0–57,1 
на 100 000 живорожденных детей соответственно в 
1986–1990 и 1991–1995 гг. до 28,5–17,5 в 2001–2005 и 
2006–2010 гг., значимо снизилась смертность от пря-
мых акушерских причин (табл. 2). 

В то же время в структуре материнской смерт-
ности резко выросла доля экстрагенитальных за-
болеваний (табл. 3). 

Анализ случаев смертей вследствие синдро-
ма Марфана свидетельствует, что лечение экс-
трагенитальных заболеваний при беременности 
имеет большие и неиспользованные резервы для 
снижения материнской смертности. Эти резервы 
заключаются в организации качественной служ-
бы помощи беременным с экстрагенитальными 
заболеваниями, что предполагает:
1)	 коренное изменение качества медицинской 

помощи на уровне поликлиник детской и 
взрослой сети: недопустима сложившаяся 
ситуация, когда у женщин репродуктивного 
возраста, прошедших за свою жизнь через 
руки многих врачей, остается не выявленной 
тяжелейшая, угрожающая жизни патология, с 
которой она начинает беременность; 

2)	 наблюдение и родоразрешение беремен-
ных с сердечно-сосудистыми и другими 
серьезными заболеваниями в специализи-
рованных отделениях, за отсутствием по-
следних  — обязательное совместное веде-
ние врачами-акушерами и профильными 
специалистами; 

3)	 целенаправленное повышение квалифика-
ции терапевтов, врачей общей практики, за-

нятых на работе в лечебных учреждениях 
акушерско-гинекологического профиля; 

4)	 повышение информированности врачей аку-
шеров-гинекологов относительно экстрагени-
тальных заболеваний, их клиники, рисков для 
беременной женщины и ее плода. 
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Marfan syndrome and pregnancy
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■ Summary: Review of information on the Marfan’s syndrome 
diagnostic and therapeutic aspects in pregnancy women and 
6-th cases in the Leningrad = Saint-Petersburg 1981–2010 
years. Most women (5) developed aortic dissection in the late 
pregnancy. Aortic dissection type I DeBakey was in the three 
cases, type II was in the one case and type III — in two cases. 
Three patients delivered by cesarean section. Two fetuses dead 
in the antenatal period, another four children are live. Physicians 
are needs more information about pregnancy in women with 
Marfan syndrome. 

■ Key words: pregnancy; Marfan syndrome.


