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У  сучасному світі істотно зростає 
кількість спадкових захворювань серед 
вагітних. Деякі з них супроводжуються 
ураженням аорти, що призводить 
до  формування й розвитку  аневризми 
та  розшарування стінки аорти. До 
таких захворювань належить синдром 
Марфана (СМ)[3, 8]. 

СМ – генетично детерміноване захво
рювання, пов’язане із  вродженим 
дефектом 15-ї хромосоми, успадковане 

за аутосомно-домінантним типом і про-
являється ураженням опорно-рухового 
апарату, органів зору та серцево-судин-
ної системи. 

Діагноз СМ часто складно встанови-
ти, що зумовлено наявністю уражень 
у різних органах і системах організму та 
потребує консультації лікарів різних 
спеціальностей. Критерії діагностики 
цієї патології розробила (Ghent nosology, 
1996), а потім переглянула й доповнила 

(revised Ghent nosology, 2010) група нау-
ковців різних спеціальностей за під-
тримки національної фундації СМ 
(США) у м. Гент (Бельгія).

Встановлення діагнозу  СМ, за Ghent 
nosology, у  разі відсутності сімейного 
анамнезу  здійснюється лише за  одним 
великим критерієм у  двох системах і 
за наявності ураження третьої системи. 
Якщо виявлено мутацію FBN1 як при-
чину СМ, то клінічно достатньо одного 
великого критерію в одній системі та 
ураження іншої. Для осіб, які перебува-
ють у  родинних зв’язках із  пацієнтом, 
у  якого діагностовано СМ, достатньою 
є наявність великого критерію в сімей-
ному анамнезі, а також одного великого 
критерію в  одній системі та ураження 
іншої [3, 8].

Поширення хвороби становить 
1:10  000. Головним проявом захворю-
вання та основною причиною смерті є 
розвиток серцево-судинних ускладнень. 
Насамперед до них належать формуван-
ня аневризми висхідної аорти з розвит-
ком аортальної регургітації або без такої 
та розшарування аорти. У  всіх жінок 
із  патологією аорти вагітність асоцію-
ється з  високим ризиком, а ураження 
аорти є однією з  провідних причин 
материнської смертності [2, 5].

У  жінок із  СМ і нормальним діамет
ром кореня аорти ризик розшарування 
стінки аорти та виникнення інших сер-
йозних ускладнень з  боку  серця під час 
вагітності становить 1% [5-7, 10]. У вагіт-
них із  СМ збільшення діаметра кореня 
аорти >4 см або його наростання під час 
вагітності є факторами ризику розшару-
вання стінки. У пацієнток із СМ і діамет
ром кореня аорти >45 мм планування 
вагітності не рекомендується, необхідно 
розглянути питання про попереднє опе-
ративне втручання. Розшарування стін-
ки спостерігається рідко, якщо діаметр 
кореня аорти становить <40 мм, хоча 
повністю виключити ризик цього усклад-
нення неможливо за будь-якого діаметра 
судин. Якщо діаметр аорти становить 
40-45 мм, слід ураховувати інші фактори 
ризику  розшарування стінки аорти 
(обтяжений спадковий анамнез тощо). 
Важливу  роль відіграє площа поверхні 
тіла, особливо у  жінок низького зросту. 
Після виконання планового протезуван-
ня кореня аорти в жінок зберігається 
ризик виникнення «гострих аортальних 
подій» із  боку  начебто інтактної аорти. 
Крім загрозливого для життя ускладнен-
ня у вигляді розшарування стінки аорти, 
у  таких хворих може розвинутися аор-
тальна, мітральна регургітація, яка при-
зводить до таких ускладнень, як надшлу-
ночкові аритмії або серцева недостат-
ність, особливо за наявності регургітації 
середнього або тяжкого ступеня до вагіт-
ності [4, 5]. 

Доведено, що виношування вагітності 
при СМ пов’язане з  підвищеним ризи-
ком розвитку диссекції аорти, спричине-
ної змінами гемодинаміки та гормональ-
но опосередкованим зменшенням кіль-
кості мукополісахаридів і втратою елас-
тичних волокон у стінці аорти. Вивчаючи 
міжнародний досвід із надання спеціалі-
зованої допомоги вагітним із  СМ за 
останні десять років, виявлено дані 
про 29 випадків – середній вік пацієнток 

становив 30±4 роки, 18  пацієнток мали 
розшарування висхідної аорти, 9  – низ-
хідної аорти і 2 – обох відділів аорти. 
У 19 пацієнтів дилатацію аорти було вста-
новлено до вагітності, а у 4 жінок в анам-
незі були виконані хірургічні втручання 
на аорті. У 8 вагітних СМ діагностовано 
лише після виникнення ускладнень. 
У 5 вагітних диссекція аорти розвинулась 
у  терміні 13-20 тижнів, у  18 – у  терміні 
24-40 тижнів, а у 6 жінок – після пологів 
(від доби після розродження до 3 міс 
постнатального періоду). Слід зазначити, 
що у 5 пацієнток спостерігалося розши-
рення висхідної аорти, яке потребувало 
хірургічного втручання під час вагітності, 
і у  2 хворих стався внутрішньочерепний 
крововилив після пологів (через 30  хв і 
6  тижнів після пологів). У  4 жінок 
із  розшаруванням аорти встановлено 
антенатальну загибель плода, у тому чис-
лі в  2  випадках материнської смерті 
(материнська смертність становила 
понад 50%) [1, 4, 6, 7, 9, 10]. 

Кардіохірургічні втручання (28 випад-
ків) виконано перед розродженням у 
6 жінок, після розродження – у 15, одра-
зу  після кесаревого розтину  – у  7  паці-
єнток. Слід наголосити, що у  повідом-
леннях авторів наведено дані про дис-
секцію аорти у вагітних, у яких до вагіт-
ності діаметр аорти становив <40 мм.

За даними невибіркових результатів 
досліджень останніх десяти років, роз-
рахунковий ризик виникнення диссек-
ції аорти становить 3%, у  тому  числі 
1% при діаметрі аорти <40 мм та більш 
ніж 10% у  вагітних високого ризи-
ку  (діаметр аорти >40 мм, швидка 
дилатація, попередня диссекція 
висхідної аорти). Доцільно звернути 
увагу на висновки багатьох авторів про 
те, що вагітність при СМ не вважаєть-
ся event-free (без  можливих подій), 
тому що існує можливість виникнення 
диссекції аорти навіть за нормально-
го діаметра аорти [2, 4, 6, 7].

На окрему  увагу  заслуговує питання 
планування сім’ї в цій групі жінок, що 
зумовлюється низкою факторів: ризиком 
успадкування плодом СМ (25-50%), 
доволі високим ризиком виникнення 
життєзагрозливих серцево-судинних 
ускладнень навіть за умов успішно-
го  завершення вагітності в терміні 
>37 тижнів.
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Особливості ведення вагітності  
і пологів у жінок із синдромом Марфана

Таблиця. Діагностичні критерії СМ Ghent nosology (1996)

Великі Малі

Патологія опорно-рухової системи

Килеподібна деформація грудної клітки
Лійкоподібна деформація грудної клітки,  
яка потребує хірургічного лікування
Співвідношення довжини верхнього сегмента тіла до нижнього 
<0,86 або розмах рук/зріст <1,05
Позитивні тести зап’ястя і великого пальця
Сколіоз >20° або спондилолістез
Зменшення розгинання ліктьових суглобів (кут <170°)
Медіальне зміщення внутрішніх щиколоток за рахунок 
повздовжньої плоскостопості
Протрузія вертлюжних впадин

Лійкоподібна деформація грудної 
клітки
Гіпермобільність суглобів
Високе аркоподібне піднебіння 
зі скупченістю зубів
Особливості лицьового черепа 
(доліхоцефалія, гіпоплазія 
виличної кістки, енофтальм, 
ретрогнатія, косо опущені складки 
повік)

Зміни скелета відповідають великому критерію, якщо виявляють не менше 4 із вищенаведених 
8 великих ознак. Опорно-руховий апарат уражений, якщо виявляють не менше 2 великих 
(усі 8 великих ознак) або 1 великий і 2 малі критерії

Патологія органа зору

Ектопія кришталика Плоска рогівка (за даними 
кератометрії)
Збільшення довжини очного 
яблука (міопія)
Гіпоплазія райдужної оболонки 
або гіпоплазія циліарного м’яза 
(утруднення міозу)

Орган зору уражений за наявності 1 великого або 2 малих критеріїв

Патологія серцево-судинної системи

Ектазія висхідного відділу аорти на рівні синусів Вальсальви  
(± недостатність аортального клапана)
Розшарування висхідного відділу аорти

Пролапс мітрального клапана  
(± мітральна регургітація)
Ектазія легеневої артерії в осіб 
віком <40 років
Кальцифікація мітрального кільця 
в осіб віком <40 років
Ектазія або розшарування 
низхідної грудної або черевної 
аорти в осіб віком <50 років

Серцево-судинна система уражена за наявності 1 великого або 1 малого критерію

Патологія дихальної системи

Спонтанний пневмоторакс
Апікальні були

Дихальна система уражена за наявності 1 малого критерію

Патологія шкіри та м’яких тканин

Атрофічні стриї, не пов’язані 
з корекцією маси тіла, вагітністю, 
стресом
Рецидивна чи оперована грижа

Шкіра (м’які тканини) уражені за наявності 1 малого критерію

Патологія твердої мозкової оболонки

Попереково-крижова ектазія твердої мозкової оболонки 
(за даними комп’ютерної томографії (КТ)  
або магнітно-резонансної томографії (МРТ))

Сімейність/спадковість

Батьки, діти або сибси (брати, сестри), у яких є 
вищезазначені критерії
Незалежна мутація FBN1 визначена як причина СМ
Наявність гаплотипу, подібного до мутації FBN1, який 
успадковується нащадками й однозначно асоційований 
із діагнозом СМ у сім’ях

Сімейність/спадковість наявні, якщо є 1 малий критерій

Ю.В. Давидова

В.І. Кравченко

А.Ю. Лиманська
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Преконцепційне консультування та 
перинатальний консиліум для жінок 
із  СМ мають проводити кардіохірурги, 
кардіологи та акушери-гінекологи – 
бажано до настання вагітності або в тер-
міні до 10 тижнів після ретельного 
обстеження, у  тому  числі генетичного 
дослідження каріотипу  плода, що 
зумовлено ризиком успадкування пло-
дом цього синдрому (25-50%). 

Так, на підставі результатів проведе-
них проспективних досліджень 125 па
цієнток середнього віку  21±15  років 
із СМ, які зверталися з приводу плану-
вання вагітності та не мали ознак роз-
ширення кореня аорти, доведено, що 
показник 5- та 10-річного виживання 
у  них становив 95 та 88%, а показник 
виживання без  ускладнень – 78 і 66% 
відповідно. В 10% пацієнтів розвивала-
ся диссекція аорти та у 24% було прове-
дено профілактичне кардіохірургічне 
втручання. Ризик смерті значно зростав 
у разі виконання оперативного втручан-
ня за невідкладними показаннями, які 
спричинили аритмії, диссекція або роз-
рив резидуальної аорти, ендокардит, 
внутрішньочерепний та внутрішньо
спинальний крововилив [2, 8].

Слід наголосити, що, незважаючи на 
ефективне медикаментозне та хірургіч-
не лікування при СМ, реалізація репро-
дуктивної функції пов’язана з підвище-
ним ризиком ускладнень та передчас-
ної смертності навіть після успішного 
розродження в будь-якому  терміні 
вагітності. Частота фатальних усклад-
нень зростає у  жінок із  диссекцією 
типу А, проте вони можуть виникати й 
після профілактичної хірургічної 
корекції кореня аорти та оперативних 
втручань на мітральному клапані.

Серед суто перинатальних ускладнень 
у жінок із СМ слід ураховувати:

– ризик виникнення спонтанних перед-
часних пологів унаслідок передчасного 
розриву плодових оболонок;

–  необхідність дострокового розрод
ження перед оперативним втручанням 
у разі досягнення терміну життєздатності 
плода;

–  можливість виникнення ятрогенних 
передчасних пологів (після проведення 
кардіохірургічного втручання під час 
вагітності);

– ризик виникнення порушень у матко-
во-плацентарному та плацентарно-плодо-
вому  кровообігу  після виконання кардіо-
хірургічного втручання з  використанням 
апарату  штучного кровообігу, внаслідок 
чого існує висока ймовірність зниження 
перфузії плаценти;

– затримку росту плода;
–  високий ризик антенатальної заги-

белі плода в  разі виникнення диссекції 
аорти.

Залежно від діаметра аорти жінкам 
із  патологією аорти під час вагітності 
кожні 4-6 тижнів і через 6  міс після 
пологів слід проводити ехокардіогра-
фію (ЕхоКГ). Вагітна жінка має перебу-
вати під наглядом досвідченого кардіо-
лога та акушера, що мають уявлення 
про можливі ускладнення. Лікування 
бета-адреноблокаторами може при
вести до зниження частоти дилатації 

аорти та поліпшення показників вижи-
вання. Рекомендують застосування 
бета-адреноблокаторів у  пацієнток 
із  СМ під час вагітності для  профілак-
тики розшарування стінки аорти. 
Під час лікування бета-адреноблокато-
рами необхідно контролювати внутріш-
ньоутробний розвиток плода та його 
відповідність ультразвуковим фетомет
ричним критеріям.

Пацієнткам із  СМ рекомендують 
виконувати оперативне втручання до 
вагітності, якщо діаметр висхідної аор-
ти становить ≥45 мм. В інших пацієнток 
із дилатацією аорти хірургічне лікуван-
ня до вагітності обґрунтовано, якщо 
діаметр висхідної аорти становить 
≥50  мм. У  жінок низького зросту  слід 
брати до уваги площу  поверхні тіла. 
Індекс діаметра аорти >27 мм/м2 асоцію
ється з  високим ризиком розшаруван
ня  стінки аорти, тому  в цьому  разі 
обґрунтовано профілактичне хірургічне 
втручання. Якщо під час вагітності спо-
стерігається наростаюча дилатація аор-
ти, а плід іще нежиттєздатний, то мож-
ливе виконання реконструктивної опе-
рації на аорті до пологів. Якщо плід 
життєздатний, слід провести кесарів 

розтин, а потім операцію на аорті. 
Кесарів розтин має виконуватися в 
лікувальному  закладі, у  якому  є відді-
лення кардіоторакальної хірургії та 
неонатальної інтенсивної терапії. 
Розшарування стінки висхідної аорти 
під час вагітності – це невідкладний 
стан, що потребує негайного хірургіч-
ного втручання. Тому якщо плід життє-
здатний, виконується кесарів розтин за 
ургентними показаннями, а згодом – 
реконструктивна операція на  аорті. 
Існують випадки, коли після вилучення 
плода починалося хірургічне втручання 
на аорті й  операція кесарів розтин 
закінчувалася паралельно із транстора-
кальним втручанням. У разі симультан-
ного абдомінального розродження та 
проведення кардіохірургічної операції 
із  використанням штучного кровообі-
гу  необхідно враховувати високу  ймо-
вірність маткової кровотечі та бути 
готовими до її зупинення всіма можли-
вими методами, у  тому  числі до про
ведення емболізації маткових артерій і 
пангістеректомії. 

Первинна мета ведення пацієнтки 
з  дилатацією висхідної аорти під час 
пологової діяльності – зменшити 
напругу  на серцево-судинну  систему 
під  час переймів та періоду  вигнання. 
Якщо жінка отримувала бета-адрено
блокатори під час вагітності, то лікуван-
ня слід продовжити в перипартально-
му періоді. Якщо діаметр висхідної аор-
ти становить до 40 мм, рекомендуються 
вагінальні пологи під регіонарною ане-
стезією для  профілактики різкого під-
йому артеріального тиску, що може 
викликати розшарування стінки аорти. 
У  разі якщо діаметр аорти становить 
40-45  мм, можливі вагінальні пологи 
або кесарів розтин. Виконання регіо-
нарної анестезії у пацієнток із СМ може 
виявитися тяжким завданням з  ураху-
ванням наявності сколіозу. Кесарів роз-
тин обґрунтовано, якщо діаметр аорти 
перевищує 45 мм або існують суто аку-
шерські показання для абдомінального 
розродження.

У деяких випадках розродження таких 
пацієнток має бути проведено у високо-
спеціалізованому акушерському стаціо-
нарі, у  якому  є можливість залучення 
кардіохірургічних бригад для надання 
допомоги у разі розвитку важких карді-
альних подій. 

З  іншого боку, трапляються випадки 
проведення кардіохірургічних втручань 
під час вагітності у  зв’язку  із  загрозли-
вою для життя патологією серця і судин. 
Це  дає можливість зберегти життя та 
покращити його якість у жінки, а також 
досягти терміну вагітності, за якого плід 

Рис. 1. Етап підключичного штучного кровообігу

Рис. 2. Артеріальна канюлізація дуги аорти

Рис. 3. Заключна корекція аневризми аорти

Ю.В. Давидова, д. мед. н., професор, керівник відділення акушерських проблем екстрагенітальної патології ДУ «Інститут педіатрії, акушерства і гінекології 
Національної академії медичних наук України»; В.І. Кравченко, к. мед. н., завідувач відділу хірургічного лікування патології аорти  
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Особливості ведення вагітності  
і пологів у жінок із синдромом Марфана

Продовження. Початок на стор. 13
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є життєздатним. Саме такий підхід про-
понується у  Рекомендаціях Європей
ського товариства кардіологів, яко-
му  найбільше відповідає модель між
секторальної взаємодії у системі Націо
нальної академії медичних наук України 
між ДУ  «Інститут педіатрії, акушерства 
і  гінекології НАМН  України» та 
ДУ «Національний інститут серцево-су-
динної хірургії ім. М.М. Амосова НАМН 
України», яка працює з 2013 р.

Наведемо клінічний випадок. Хвора 
Ю. госпіталізована в клініку  акушер
ських проблем екстрагенітальної пато-
логії ДУ «ІПАГ НАМН України» із діаг
нозом: вагітність 18 тижнів, СМ. Під час 
обстеження виявлено дилатацію вис
хідної частини аорти – 62 мм, недостат-
ність аортального клапана ІІІ  ступеня, 
СН ІІ-А, ФК ІІІ. Спільним консиліумом 
провідних фахівців двох інститутів (ІПАГ 
та Національний центр серцево-судин-
ної хірургії) вирішено виконати кардіо
хірургічне втручання під час вагітності 
у  зв’язку  із  загрозливим для  життя ура-
женням серцево-судинної системи. 
Розродження жінки до проведення опе-
рації не  планувалося у  зв’язку  з  корот-
ким терміном вагітності та  нежиттє
здатністю  плода. В  терміні 19 тижнів 
у  ДУ  «Національний  центр серцево-
судинної хірургії ім.  М.М.  Амосова» 
вагітній проведено кардіохірургічне 
втручання з  використанням апара-
ту  штучного кровообігу  – операцію 
Бентала (протезування висхідної аорти 
та аортального клапана  з  реімпланта
цією вічок коронарних артерій у кондуїт) 
(рис. 1-3). Під  час кардіохірургічного 
втручання та в післяопераційному періо-
ді виконували моніторинг матково-пла-
центарного та плацентарно-плодового 
кровообігу  з  використанням допплер-
УЗД. Післяопераційний період минув 
без  ускладнень. На  7-му добу вагіт-
ну переведено до акушерського відділен-
ня ІПАГ. Під час обстеження: стан вагіт-
ної задовільний, отримує антикоагу-
лянтну терапію. При допплер-обстежен-
ні плода патологічних змін не виявлено. 
Упродовж усього періоду максимального 
гемодинамічного навантаження вагітна 
перебувала під спостереженням у  від
діленні акушерських проблем екстра
генітальної патології ДУ  «ІПАГ НАМН 
України». У  терміні  38  тижнів вагітній 
було проведено зміну  антикоагулянтної 
терапії з  похідних кумарину  на низько-
молекулярний гепарин (еноксапарин 
4000 анти-Ха МО/0,4 мл).

У  терміні 39 тижнів у  планово-
му  порядку  під загальним знеболенням 
проведено кесарів розтин із використан-
ням доступу за Пфаненштилем, вилуче-
но живого доношеного хлопчика вагою 
2440 г, зростом 48 см, 7/7 балів за  шка-
лою Апгар, загальна крововтрата стано-
вила 500  мл. Новонародженому  одра-
зу  проведено ЕхоКГ, серцево-судинної 
патології не виявлено. Під час оператив-
ного розродження проводили ЕхоКГ 
у  динаміці, функція протезів повноцін-
на, у  характері серцевої гемодинаміки 
відхилень не  виявлено. З  метою запобі-
гання атонії матки під час кесаревого 
розтину  під загальним знеболенням 
внутрішньовенно введено 100 мкг карбе-
тоцину. Ураховуючи наявність протезів 
клапана та аорти, антибактеріальну тера-
пію проведено меропенемом у  добовій 
дозі 1,5 г. На 6-ту добу породіллю в задо-
вільному стані переведено до ДУ «ІПАГ 
НАМН України». З огляду на ризик жит-
тєзагрожуючих аритмій, розриву резиду-
альної аорти, виникнення інфекційного 
ендокардиту, інтракраніальних та 
інтраспинальних крововиливів унаслі-
док прийому  антикоагулянтів надано 
рекомендації з антикоагулянтної терапії 
та тривалої контрацепції. Проведено 

бесіду про  можливі ускладнення в  май-
бутньому, необхідність ретельного кардіо
логічного моніторингу  (холтер-ЕКГ, 
ЕхоКГ, за необхідності   – магнітно-
резонансна томографія (МРТ).

Узагальнені рекомендації  
щодо ведення вагітних із СМ

–  Жінок із  СМ слід інформувати про 
ризик розвитку розшарування стінки аор-
ти під час вагітності та можливу  наяв-
ність захворювання у їхніх дітей.

– У пацієнток із СМ та іншими захво-
рюваннями аорти до вагітності необхідно 
провести дослідження всієї аорти 
(комп’ютерну томографію, МРТ).

– Жінкам із СМ і діаметром висхідної 
аорти >45 мм до  вагітності показано 
хірургічне лікування.

– У вагітних жінок із дилатацією аорти, 
розшаруванням стінки аорти типу В (в анам
незі) або генетичною схильністю до розша-
рування стінки аорти рекомендується жор-
сткий контроль артеріального тиску.

–  У  пацієнток із  дилатацією висхідної 
частини аорти під час вагітності слід про-
водити ЕхоКГ кожні 4-8 тижнів.

–  Для візуалізації аорти у  вагітних 
пацієнток із дилатацією дистального від-
ділу висхідної аорти, дуги аорти або низ-
хідного відділу  аорти рекомендується 
проведення МРТ (без гадолінію).

–  Жінкам із  діаметром висхідної аорти 
<40 мм рекомендуються вагінальні пологи.

– Розродження у жінок із дилатацією аор-
ти або розшаруванням стінки аорти (в анам-
незі) має проводитися в  центрі, у  якому  є 
відділення кардіоторакальної хірургії.

–  Хірургічне лікування до вагітності 
обґрунтовано у  жінок із  захворюванням 
аорти, що асоційовано з  двостулковим 
аортальним клапаном, якщо діаметр аор-
ти перевищує 50 мм (або 27 мм/м2).

–  Хірургічне втручання на аорті під час 
вагітності обґрунтовано, якщо діаметр аор-
ти перевищує 50 мм і швидко збільшується. 

– У пацієнток із СМ, а також в інших 
пацієнток із  діаметром аорти 40-45 мм 
можливі вагінальні пологи під епідураль-
ною анестезією.

– У пацієнток із СМ та в інших пацієн-
ток із  діаметром аорти >45 мм показано 
родорозродження шляхом кесаревого 
розтину.

– Пацієнткам із розшаруванням стінки 
аорти (у тому числі в анамнезі) вагітність 
не рекомендується.
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