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Обоснование. Синдром Марфана — аутосомно-доминантное наследственное заболевание соединительной ткани 
с вовлечением сердечно-сосудистой и костно-мышечной систем, а также органа зрения. Беременность у пациенток 
с синдромом Марфана отличается высоким риском осложнений у матери и плода, поэтому заслуживает особого вни-
мания со стороны клиницистов. Описание клинического случая. Пациентка М., 16 лет, обратилась в акушерский ста-
ционар при сроке беременности 19/20 нед. В анамнезе — расширение аорты на уровне синусов Вальсальвы, субаор-
тальный стеноз, пролапс митрального клапана 2-й ст., митральная недостаточность 2-й ст., пролапс трикуспидального 
клапана 1-й ст. Рост пациентки 179 см, вес 60 кг. В медицинской документации имеются указания на диагностиро-
ванные в разные годы подвывих хрусталика, сколиоз, воронкообразную грудную клетку, плоскостопие, «скученность» 
зубов. Учитывая сочетание вышеуказанных симптомов, был заподозрен диагноз синдрома Марфана. Проводилась 
терапия, направленная на улучшение маточно-плацентарного кровотока (выявлен синдром задержки роста плода); 
при сроке беременности 28 нед, учитывая наличие истмико-цервикальной недостаточности, был установлен акушер-
ский пессарий. Получала бета1-адреноблокатор. Роды через естественные родовые пути в 37 нед и 3 дня. Родилась 
живая девочка, масса 2230 г, рост 43 см, по шкале APGAR 7/8 баллов. Заключение. Пациентка с раннего детства 
наблюдалась у кардиолога, ортопеда, офтальмолога и стоматолога с различными симптомокомплексами. Установить 
верный диагноз удалось только в 16 лет в результате обследования во время незапланированной беременности. 
Клиницистам следует помнить, что сочетание поражения сердечно-сосудистой системы, подвывиха хрусталика и орто-
педических проблем у высоких худых пациентов может указывать на наличие у них синдрома Марфана.
Ключевые слова: беременность, подросток, синдром Марфана, дисплазия соединительной ткани, расслоение аор-
ты, лечение, клинический случай.
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Primary Diagnosis of Marfan Syndrome in Pregnant 

16 Years Old Girl: a Clinical Case
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Background. Marfan syndrome is autosomal dominant hereditary disease of connective tissue with involvement of cardiovascular and 
musculoskeletal systems and eyes. Pregnancy in patients with Marfan syndrome differs with high risk of complications in mother and fetus, 
therefore it merits special attention from clinicians. Clinical Case Description. Patient M., 16 years old applied to the maternity obstetric 
service at gestational age 19/20 weeks. From anamnesis: aortic dilatation at sinuses of Valsalva, subaortic stenosis, mitral valve prolapse 
stage II, mitral valve insufficiency stage II, tricuspid valve prolapse stage I. Patient height was 179 cm and weight was 60 kg. There is 
data in medical records on diagnosed lens subluxation, scoliosis, funnel chest, flat feet, dental crowding in different years. Considering all 
the mentioned symptoms we have thought of Marfan syndrome diagnosis. We have performed therapy for enhancement of uteroplacental 
blood flow (intrauterine growth restriction was revealed). The vaginal pessary has been implanted at 28th week of gestation due to 
cervical insufficiency. The patient received beta1-blocker. Vaginal delivery at 37 weeks 3 days. The girl was born, body weight was 2230 g 
and height was 43 cm, 7/8 on APGAR scale. Conclusion. The patient was followed up by a cardiologist, orthopaedist, ophthalmologist 
and dentist with different symptom complexes from an early age. Though it was possible to determine correct diagnosis only at the age of 
16 years during the examination due to unintended pregnancy. All clinicians have to remember that combination of cardiovascular system 
damages, lens subluxation and orthopaedic problems in tall and thin patients can be indicative of Marfan syndrome.
Key words: pregnancy, adolescent, Marfan syndrome, connective tissue dysplasia, aortic dissection, treatment, clinical case.
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ОБОСНОВАНИЕ 
Синдром Марфана — аутосомно-доминантное наслед-

ственное заболевание соединительной ткани с вовлече-
нием сердечно-сосудистой и костно-мышечной системы, 
а также органа зрения. Заболевание встречается доволь-
но редко (1 на 10 000–20 000 всего населения) [1], поэто-
му клиницисты, как правило, не обладают достаточным 
опытом в диагностике заболевания и ведении пациентов 
с синдромом Марфана. Беременность у пациенток с син-
дромом Марфана отличается высоким риском осложнений 
у матери и плода, поэтому заслуживает особого внима-
ния со стороны клиницистов [1, 2]. Наиболее серьез-
ным осложнением у пациентов с синдромом Марфана 
является расслоение аорты, риск которого существенно 
возрастает во время беременности и в послеродовой 
период, что связано с гемодинамическим (увеличением  
объема циркулирующей крови) и гормональным воздей-
ствием на стенки патологически измененных сосудов [3]. 
Беременность у женщин с синдромом Марфана связана 
с высокой частотой (до 40%) акушерских осложнений, 
таких как преждевременные роды, в основном из-за 
преждевременного излития околоплодных вод, задержка 
внутриутробного развития плода и высокий риск перина-
тальной смерти [4, 5]. Учитывая редкость данного заболе-
вания, педиатры и терапевты могут испытывать трудности 
в установлении правильного диагноза. Синдром Марфана 
часто рассматривается в виде изолированных симптомо-
комплексов поражения различных органов и систем.

В связи с вышеизложенным, наше наблюдение паци-
ентки, у которой правильный диагноз был установлен 
впервые только во время незапланированной беремен-
ности в возрасте 16 лет, представляет определенный 
интерес.

КЛИНИЧЕСКИЙ ПРИМЕР 
О пациенте 

Пациентка М., 16 лет, обратилась в центр по ведению 
беременности и родов у несовершеннолетних на базе 
СПб ГБУЗ «Родильный дом № 10» в октябре 2017 г. при 
сроке беременности 19/20 нед. Со слов матери паци-
ентки, в анамнезе — острые респираторные инфекции, 
детские инфекции (краснуха, ветряная оспа); с детского 
возраста — повышение артериального давления (АД) 
до 140/90 мм рт. ст. С детства состоит на диспансер-
ном учете у кардиолога в связи с шумами в сердце; 
в настоящее время — расширение аорты на уровне 
синусов Вальсальвы, субаортальный стеноз, пролапс 
митрального клапана 2-й степени, митральная недо-
статочность 2-й ст., пролапс трикуспидального клапана 
1-й ст. Наследственность отягощена по сердечно-сосуди-
стым заболеваниям: со слов матери, у сестры-близнеца 
пациентки была внезапная сердечная смерть в возрас-
те 2 мес. Менструации с 12 лет, по 5 сут через 28 дней, 
регулярные, умеренные, безболезненные. Половая 
жизнь с 15 лет. Гинекологические заболевания отрицает. 
Настоящая беременность первая.

Физикальная диагностика 

Рост пациентки 179 см, вес 60 кг. По данным меди-
цинской документации, врачами-специалистами (окули-

стом, ортопедом, стоматологом) были выявлены под-
вывих хрусталика, сколиоз, воронкообразная грудная 
клетка, плоскостопие, «скученность» зубов.

Предварительный диагноз 

Анализ медицинской документации и первичный 
осмотр пациентки указали на наличие явной дисплазии 
соединительной ткани. Установлен диагноз: «Синдром 
дисплазии соединительной ткани. Синдром Марфана (?)».

Для подтверждения диагноза пациентка была на -
правлена в медико-генетический центр. Заключение 
врача-генетика: «Дисплазия соединительной ткани (фор-
ма уточняется), беременная находится в группе риска 
по расслоению аорты, спонтанному пневмотораксу, 
эктазии твердой оболочки люмбосакрального отдела 
спинного мозга, вывиху хрусталиков в течение жизни». 
Генетический анализ не проводился. Заключение кар-
диолога: «Гипертрофическая кардиомиопатия, субаор-
тальный стеноз (?), пролапс митрального клапана 2-й ст., 
митральная недостаточность 2-й ст., дисплазия соедини-
тельной ткани, синдром Марфана (?)».

Динамика и исходы 

В ноябре 2017 г. беременная госпитализирована 
в ФГБУ «НМИЦ им. В. А. Алмазова» (Санкт-Петербург), 
где была дообследована (эхокардиография, холтеров-
ское мониторирование; консультирована генетиком, 
кардиологом, эндокринологом, окулистом). Клинический 
диагноз: «Беременность 25 нед и 1 день. Синдром сое-
динительнотканной дисплазии. Синдром Марфана: анев-
ризма корня аорты. Пролапс митрального клапана 2-й ст. 
Митральная недостаточность 2-й ст. Подвывих хрустали-
ка. Диффузный нетоксический зоб, эутиреоз. Дефицит 
массы тела. Сколиоз. Юная первородящая».

Учитывая тяжесть сердечно-сосудистой патологии, 
с законным представителем (матерью) пациентки про-
ведена беседа о возможных последствиях для здоровья 
пациентки вплоть до летального исхода в случае про-
лонгирования беременности. Законный представитель 
был ознакомлен с решением консилиума, предложено 
досрочное родоразрешение в интересах беременной. 
Законный представитель совместно с пациенткой катего-
рически отказались, о чем подписан информированный 
отказ от медицинского вмешательства. Учитывая отказ 
от прерывания беременности, беременность была про-
лонгирована. Пациентку выписали в удовлетворитель-
ном состоянии с беременностью 26 нед и 2 дня. Была 
рекомендована лекарственная терапия: йодид калия 
по 200 мкг/сут, метопролол по 37,5 мг 1 раз/сут под кон-
тролем АД, частоты сердечных сокращений (ЧСС); фоли-
евая кислота по 800 мкг/сут, кальций по 1000 мг/сут, 
колекальциферол по 5 капель/сут.

Пациентка продолжила наблюдение в Центре по веде-
нию беременности и родов у несовершеннолетних на базе 
СПб ГБУЗ «Родильный дом № 10». Проводилась терапия 
(эноксапарин натрия по 0,4 мл подкожно), направленная 
на улучшение маточно-плацентарного кровотока (выяв-
лен синдром задержки роста плода); при сроке беремен-
ности 28 нед, учитывая наличие истмико-цервикальной 
недостаточности, был установлен акушерский пессарий.
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В феврале 2018 г. беременная была повторно 
госпитализирована в ФГБУ «НМИЦ им. В. А. Алмазова». 
На электрокардиограмме — синусовая тахикардия с ЧСС 
111 уд./мин, изменения реполяризации в виде отрица-
тельного зубца Т в отведениях от нижней стенки с захва-
том боковой стенки левого желудочка. По данным суточ-
ного мониторирования, электрокардиограмма на фоне 
приема метопролола в пределах возрастной нормы, цир-
кадный индекс ЧСС в пределах нормы, субмаксимальная 
ЧСС в течение суток не достигнута.

В марте 2018 г. при сроке 37 нед и 3 дня было выпол-
нено родовозбуждение с амниотомией. Роды велись 
на фоне длительной перидуральной анестезии. Родилась 
живая девочка массой 2230 г, ростом 43 см, оценка 
по шкале APGAR 7/8 баллов. Признаков дисплазии сое-
динительной ткани у ребенка не выявлено, генетическое 
обследование рекомендовано провести амбулаторно как 
матери, так и ребенку. Продолжительность родов соста-
вила 6 ч 15 мин. Пациентка выписана домой с ребенком 
в удовлетворительном состоянии на 9-е сут.

Рекомендации 

Рекомендованы наблюдение кардиолога по месту 
жительства, контрольная эхокардиография каждые 
6 мес.

ОБСУЖДЕНИЕ 
При синдроме Марфана беременность представ-

ляет собой определенную опасность из-за 50% риска 
наследования этого заболевания, а также вследствие 
увеличения риска расслоения аорты и септического 
эндокардита, особенно в 3-м триместре и в раннем 
послеродовом периоде, в связи с чем репродуктивные 
возможности пациенток часто ограничены единствен-
ными родами, а последующие беременности представля-
ют для них высокий риск и потому противопоказаны [2]. 
Дети, рожденные пациентками с синдромом Марфана, 
нуждаются в диспансерном наблюдении кардиолога 
(с плановой эхокардиографией каждые полгода), орто-
педа, окулиста [2].

Расслоению аорты способствуют возрастание объ-
ема циркулирующей крови и аорто-кавальная ком-
прессия на фоне гормональных изменений [6, 7]. Про-
филактическое протезирование корня аорты является 
дополнительным фактором риска [7]. Диссекция В-типа 
чаще встречается у женщин с минимальной степенью 
дилятации аорты [8, 9]. При выявлении дилятации аор-
ты наиболее предпочтительно родоразрешить пациентку 
путем кесарева сечения [5, 10], которое, однако, часто 
сопряжено с высоким риском повреждения сосудов 
и массивным кровотечением, плохим заживлением ран 
и формированием неполноценного рубца [11]. Поэтому 
сроки и способ родоразрешения остаются до настоящего 
времени дискутабельными [11].

Помимо развития серьезных сердечно-сосудистых 
осложнений во время беременности и родов, у паци-

енток с синдромом Марфана отмечены такие акушер-
ские осложнения, как истмико-цервикальная недоста-
точность, хроническая плацентарная недостаточность, 
преждевременные роды, преждевременное излитие око-
лоплодных вод, послеродовые кровотечения, выворот 
матки [12–14]. Знание этих особенностей течения бере-
менности и родов в ряде случаев может способствовать 
ранней диагностике и возможной коррекции осложнений 
на начальном этапе [12–14].

ЗАКЛЮЧЕНИЕ 
Синдром Марфана представляет собой редкое 

заболевание, таящее в себе множество опасностей. 
В представленном клиническом наблюдении, несмотря 
на то, что пациентка с раннего детства наблюда лась 
у кардиолога, ортопеда, офтальмолога, стоматолога 
с разными симптомокомплексами, установить вер-
ный диагноз и назначить соответствующую терапию ей 
удалось только в результате обследования во время 
незапланированной беременности в возрасте 16 лет. 
Несвоевременность постановки правильного диагноза 
увеличила риски развития серьезной сердечно-сосуди-
стой патологии.

Клиницистам следует помнить, что сочетание пора-
жения сердечно-сосудистой системы, подвывиха хру-
сталика и ортопедических проблем у высоких худых 
пациентов может указывать на наличие у них синдрома 
Марфана. Учитывая высокую частоту наследования, 
новорожденные от матерей с синдромом Марфана нуж-
даются в дополнительном обследовании для исключе-
ния диагноза.
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