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Zespot Marfana:

e choroba genetyczna tkankitgcznej o duzej zmiennosci
klinicznej

e przyczyng zespotu jest mutacja w genie fibryliny-1
(FBN1)

e zmiany narzgdowe: wzroku, uktadu ruchu, serca
i naczyn krwionosnych.

e tojest mutacja dominujgca — wysokie —-50 % ryzyko
choroby u potomstwa, ok 30% powstaje de-novo

u ptodu

e (zesto nierozpoznany przed cigzg, po wystgpieniu
powiktan sercowo-naczyniowych u matki w czasie
cigzy, porodu i po porodzie.



——

1. Przygotowanie do cigzy
2. Cigza

3. Pordd
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Planowanie ciazy:

e Pelna ocena stanu zdrowia, w tym badanie ECHO serca
i aorty lub MRI - rezonans magnetyczny.

e Zalecana porada u specjalistéw przed cigza: kardiologa,
kardiochirurga, ginekologa, genetyka.

e Cigza powinna by¢ zaplanowana, w okresie stabilizac;ji
choroby, najlepiej w mtodszym wieku, oceni¢ czynniki
ryzyka czy przeciwskazania.




Planowanie cigzy : e
~

e Bardzo wazny wywiad:
- dotychczasowy przebieg choroby
- przebieg wczesniejszych cigz
- cigze chorych kobiet w rodzinie.
* Nalezy pamietac o duzejzmiennosci choroby.

e Niekorzystnymirokowniczo czynnikami s3:
-rozwarstwienia aorty w rodzinie,
- narastanie srednicy opuszki aorty przed cigza.



Klasy ryzyka zagrazajacego zyciu rozwarstwienia aorty (AoD)
u ciezarnych w zaleznosci od srednicy aorty, wg WHO :

* Prawidtowy wymiar aorty ( klasa I\lll, konieczna
indywidualizacja ryzyka), rozwarstwienia aorty przy sr. <40 mm
jest rzadkie, jednak istnieje (1%)

e Aorta sr. 40-45 mm ( klasa lll, wyrazny wzrost ryzyka),
rozwazyc elektywng operacje w zal. od czynnikdw ryzyka:
szybki wzrost i rozwarstwienia aorty w rodzinie.

* Aorta >45 mm (klasa 1V, cigza przeciwskazana ) bardzo duze
ryzyko rozwarstwienia, odradzac cigze przed leczeniem
operacyjnym.



zwarstwienia aorty ("fAoD):
— e e—

* jestnajbardziej niebezpiecznym powiktaniem i gfowng
przyczyng smierci

e zmiany hormonalne w cigzy zwiekszaja to ryzyko

e wystepuje najczesciej w trzecim trymestrze cigzy i podczas
porodu

e opisywane sg przypadki rozwarstwienia aorty juz

w pierwszych tygodniach cigzy i w potogu.

* ryzyko 1% przy srednicy aorty do 40 mm bez niedomykalnosci
zastawki aortalnej lub mitralne;

* ryzyko 10 % u chorych ze srednica aorty> 40mm



ecenie Europejskiego Towarzy

e operacja aorty zalecana u kobiet planujacych cigze:

» gdy s$rednica aorty jest >45mm

» zmniejsza ryzyko powiktan

» nie eliminujg catkowicie ryzyka, inne czesci aorty moga
poszerzac sie i rozerwacd.

e Poszerzenie opuszki aorty >45mm jest przeciwskazaniem do
cigzy — jedno z niewielu kardiologicznych wskazar do
przerwania ciazy.

e (Cigza jest bezwzglednie przeciwskazana u kobiet, ktdre
przebyty incydent pekniecia sciany aorty.



Cigza - ogolne zalecema\‘

e Kontrola ginekologiczna co 4-6 tygodni

e USG ptodu doktadna diagnostyka i ocena dobrostanu
-1 X w trymestrze lub wiecej.

e Kontrola kardiologiczna i echo serca:

-1 x \trym. u ciezarnej bezobjawowej i przy prawidtowej srednicy
aorty

- CO 4 tygodnie jesli wymiar aorty powyzej 40 mm.

e Monitorowanie cisnienia tetniczego u wszystkich pacjentek



|W CIAZ
Leki stosowane w leczeniu chorob serca i

e ACE -inhibitory np.

* Lozartan, Ramipril ( Tritace, Polpril)

» przechodza przez tozysko

» Stosowane w | trym. powodujg wady ptodu:

- wady serca, OUN, nerek,

- matowodzie (niedorozwdj ptuc, wady koriczyn)

* Bezwzglednie przeciwskazane w ciazy!!

e Koniecznie zamiana leku zaraz po podjeciu decyzji
o cigzy !



Leki stosowane w leczeniu chorob sercain

e Selektywne beta - andrenolityki np. Metoprolol
(Metocard), Bisoprolol ( Bisocard , Betaloc)

» bezpieczne w cigzy i podczas karmienia

» dobrze tolerowane przez matke i ptéd

» hamuja wzrost srednicy i zmniejszaja ryzyko
rozwarstwienia aorty

» zwalniajg czestosd rytmu serca, obnizaja cisnienie tetnicze

» zalecane przez caty okres cigzy, oraz co najmniej 6
miesiecy po porodzie

» kontrola usg ptodu — moga zwalniac szybkos¢ wzrastania



LEKIW CIAZY \;

Leki hamujace krzepniecie krwi

e profilaktyka choroby zakrzepowej, po wszczepiniu sztucznej
zastawki serca

Doustne antykoagulanty ( acenocumarol, warfaryna)

ocena skutecznosci — pomiar INR

przeciwskazane w cigzy (kat X), zalecana antykoncepcja,
przechodza przez tozysko,

stosowane w | trym ( 6-12 tyg .c.) powoduja wady ptodu:
stuchu, wzroku, serca, nerek ,ptuc, OUN, kosci i stawow.

II'i [l trym — skazy krwotoczne u ptodu, poronienia , krwotoki po
porodzie

» Czy mozna karmic piersig ? Podawanie dziecku wit. K ?

VVVYY?®*




Leki hamujace krzepniecie krwi

e Heparyny drobnoczasteczkowe : ( Clexane, Fraxyparina):

» nie przechodzg przez fozysko,

» nie powodujg wad ptodu,

» wzrasta nieznacznie ryzyko krwawienia okotoporodowego
u matki.

* Proponowane leczenie gdy duze ryzyko zakrzepowe np.
sztuczna zastawka:

» modyfikacja leczenia gdy starania o cigze lub dodatni test
cigzowy!!!

» heparyny w | illl trymestrze, modyfikacja okotoporodowo,

» doustne antykoagulanty w Il trymestrze (13 -36 tyg cigzy )



USG w cigzy - diagnosty!a prenetalna \’

* juz we wczesnym okresie widoczne wady ptodu: serca,
nerek, ukfadu kostnego.

* wczesne wykrycie pozwala na leczenie wewnatrzmaciczne
lub po porodzie.

e zapobiega powiktaniom zwigzanych z poZnym wykryciem
wady.



e A

e Minimumto:
11-13 tydz. cigzy - tzw. ,,genetyczne” — ocena markerdw wad
wrodzonych, test Pappa.

20-22 tydz. cigzy - tzw. ,,potéwkowe” doktadna ocena anatomii
ptodu w tym bardzo doktadne badanie serca ptodu.

30-35 tydz. cigzy — ocena masy ptodu, dobrostanu ptodu -
doppler usg, ptynu owodniowego i tozyska

e Echo serca ptodu koniecznie w 20 tyg. cigzy oraz przed
porodem.



Diagnostyka prenetalna - inwazyglna : "E

* 12-14 tydzien cigzy — biopsja kosmowki

e od15tygodnia cigzy — amniopunkcja, ( pobranie ptynu
owodniowego)

e procedura IVF — mozliwa diagnostyka preimplantacyjna.



Badania obrazowe u ciezarnej: \g’

e Ultrasonografia sercai aorty (ECHO)
e Rezonans magnetyczny (MRI) bez kontrastu
v' bezpieczny w cigzy (I trymestr nie zalecany)

v' gdy poszukiwanie zmian w obrebie czesci brzusznej aorty lub
przypadki trudne diagnostycznie
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e (Czas i sposéb porodu ustalony przez zespot
doswiadczonych specjalistéw: potoznikdw, kardiologow,
neonatologow.

* W niepowiktanych i bezobjawowych przypadkach
mozliwy pordéd drogami natury:

v mniejsza utrata krwi,

v mniejsze ryzyko powikfan zakrzepowo-zatorowych,

v' przy prawidtowym prowadzonym znieczuleniu
zewngtrzoponowym mniejsze zmiany hemodynamiczne.



ytyczne Europejskiego Tow

e Pordd sitami natury mozliwy:
e Gdy srednica aorty < 40 mm, nie ma innych powiktan, wad
zastawek, bez objawdw klinicznych.

 Pordd w znieczuleniu zewnatrzoponowym

v’ bezpieczne,

v’ zmniejsza rzut serca i czestotliwos¢ pracy serca,

v’ zmniejsza powrét zylny

e Skrocenie Il okresu porodu - prozniociag, kleszcze
pofoznicze — unikanie parcia i wzrostu cisnienia
tetniczego.

* C(iecie cesarskie gdy szerokos¢ aorty> 40 mm lub
progresja w cigzy .



P

e Nieistniejg jednoznaczne wskazania i przeciwskazania do
ciecia cesarskiego dla ciezarnych z zespotem Marfana.

e Sposob porodu nalezy u kazdej ciezarnej zaplanowac
indywidualnie po konsultacjach specjalistow.

e Porody powinny odbywac sie w jednostkach
referencyjnych, wielospecjalistycznych pod kontrolg
kardiologiczng i z szybkg mozliwoscig interwencji
kardiochirurgicznej.



e Powiktania - typowe dla m;

> zte gojenie sie ran

» wystepowanie krwotokdw

» obnizenia narzaddw miednicy mniejsze;j

e Zalecane:

» dtuzsze utrzymanie szwow,

» profilaktyka antybiotykowa do czasu usuniecia szwodw.

e Echo serca zalecane:

v’ po porodzie

v’ po 1-2 miesigcach,

v’ regularna kontrola co 6 miesiecy

e Stosowanie beta- adrenolitykéw min. 6 miesiecy po porodzie,
jesli wczesniej bez leczenia. Leczenie przeciwptytkowe jesli
wskazania.



I PRZYPADEK 1 Pacjentka Ih’

Cigza | 38 tygodni, przyjeta planowo do Kliniki do ciecia
cesarskiego.

Wywiad :

Zespo6t Marfana. Stan po operacji 7 cm tetniaka aorty
wstepujacej z duza niedomykalnoscia zastawki aortalnej,
wszczepienie sztucznej zastawki. (typ.Bentalla w 2007r)
Przed cigzg przewlekle:

Acenokumarol (5-6 mg \dobe), Bisocard 5mg.

W czasie cigzy: zamiana na Clexane 40 mg .sc

(za mata dawka !!), Bisocard 5 mg.

Bez dolegliwosci, cisnienie tetnicze prawidtowe, obnizona
tolerancja wysitku fizycznego, bez powiktan.




Echo serca: \I;

prawidtowa funkcja protezy zastawki aortalnej,
tuk aorty 37 mm ( nieco poszerzony),
funkcja skurczowa obu komér prawidtowa.

» Zwiekszono dawke Clexane do 60 mg sc\dobe.

» Ciecie cesarskie w 39 tygodniu, CZD 3740\57. Apgar 10.

» Przebieg ciecia cesarskiego i wczesnego potogu bez
powiktan.

» Beto ZK 25 mg, i Clexane 60 mg sc w 1 dobie po operacji.

e Od 3 doby acenocumarol 5-6 mg\d ( Co z karmieniem??)

» Zalecane echo sercai doppler tt. szyjnych po potogu.



Cigza Il pordd 1l 35 tygodni, stan po cieciu cesarskim( 2008r )
Wywiad:

Zespot Marfana rozpoznany w dziecifistwie. Podczas
pierwszej cigzy opuszka aorty ponizej 40mm, przebieg
pierwszej cigzy bez powiktan, leczona zachowawczo.

e Opuszkaaorty: 2015r: 40-41 mm,

* napoczatku obecnej cigzy: 42-43mm,

e styczen 2018r: 46 mm.

Wywiad rodzinny obcigzony: ojciec zmart z powodu
rozwarstwienia aorty.

W badaniu przedmiotowym cechy zespotu: zmiany rak i oczu.
Pacjentka skapo — objawowa, unika wysitku fizycznego,
Tachykardia do 110\min - Zle tolerowana, cisnienie tetnicze
prawidtowe.

Nie przyjmuje lekow.




ECHO: L ———

e opuszka aorty 46 mm (obraz stabilny), zastawka aortalna
trojptatkowa z mata falg zwrotna.
Zalecono:

* Betaloc ZOK 25 mg x 2, kontrola cisnienia tetniczego.

e Zakwalifikowana do ciecia cesarskiego w 37 tyg.

po sterydoterapii ptodu,
Wczesniejszy porod bo poszerzanie opuszki aorty podczas
obecnej cigzy.

* Ciecie cesarskie w 37 tyg. CZD 3430\52, Apgar 10.

Ciecie cesarskie i pierwsze 3 doby potogu bez powiktan.
Kontynuacja leczenia, cisnienie tetnicze w normie, unikanie
wysitku.



IV doba potogu: \‘;

* nagty bol w klatce piersiowej, zamostkowy, promieniujgcy
do kregostupa, RR 115\70mmHg, HR 55 \min

e W trybie pilnym ECHO: podejrzenie rozwarstwienia aorty
zstepujacej tuz za odejsciem tetnicy lewej
podobojczykowe;j.

 Angio TK klatki piersiowej i jamy brzusznej:
rozwarstwienie aorty piersiowej i brzusznej,
rozwarstwienie rozcigga sie od poziomu odejscia tetnicy

podobojczykowej lewej do rozwidlenia na tt. biodrowych.
Rozwarstwienie obejmuje odejscie t. nerkowej lewe;.
Kanat rzekomy bez cech wykrzepiania, drozny.



_‘

Pacjentka monitorowana na sali poopreracyjnej, ustalanie
miejsca przeniesienia.

Przytomna w petnym kontakcie logiczno-stownym, RR 130\60
HR 70\min. Sp02-98 %

Otrzymata przeciwbdlowo smg MF i.v. (NRS 8-1),

2mg Betaloci.v.

W trybie pilnym przekazana do Kliniki Kardiochirurgi WUM ul.
Banacha w Warszawie.
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Ocena ryzyka dla matki i ptodu
- opieka i konsultacja specjalistow: ginekolog, kardiolog, genetyk

Przebieg choroby i wywiad rodzinny

Ocena aorty przed cigza
- Echo lub MRI serca

Mozliwos¢ diagnostyki genetycznej

Rozpoczecie leczenia beta - andrenolitykami
Odstawienia ACE inhibitoréw po zaprzestaniu antykoncepg;i
Modyfikacja leczenia p-ptytkowego.

Rozwazy¢ operacje elektywna, gdy srednica aorty >45 mm
Konsultacja kardiochirurgiczna, wytyczne
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ZALECENIA ——

Opieka doswiadczonego potoznika i kardiologa.

Echo serca co najmniej 1x w trymestrze, gdy prawidtowa
szerokosc aorty

Doktadna diagnostyka ptodu badanie usg :

1-13 tyg, 20-22tyg, 30-35 tyg.

Echo serca ptodu w 20 tyg. cigzy i przed porodem. Diagnostyka
inwazyjna- amniopunkgja.

Leczenie kardiologiczne , beta — adrenolityki, p-ptytkowe jesli
wskazanie

Monitorowanie cisnienia tetniczego i wczesne rozpoznanie
powiktan naczyniowych

Zaplanowanie terminu i sposobu porodu w jednostce
referencyjnej




OO RO

ZALECENIA =

Poréd w osrodku referencyjnym pod opieka kardiologa, mozliwosc
szybkiej interwencji kardiochirurga

Pordéd sitami natury mozliwy, gdy srednica aorty < 40 mm i bez
innych zaburzen kardiologicznych

- znieczulenie zewnatrzoponowe — zmniejszenie bdlu i stresu
porodowego

- skrécenie 1l okresu porodu ( prézniociag, kleszcze potoznicze)
- nadzor kardiologa podczas porodu,

- monitorowanie cisnienia tetniczego,

- echo serca po porodzie

- leczenie beta-blokerami

Ciecie cesarskie, gdy poszerzenia aorty > 40 mm, gdy
rozwarstwienie aorty w wywiadzie, istotna niedomykalnosc aorty
lub objawy niewydolnosci krazenia.




m—NOXOQO T

ZALECENIA

Kontynuacja leczenia beta - blokerami, co najmniej 6 miesiecy po
porodzie. Gdy wskazania powrdt do doustnych antykoagulantdw.
Mozna karmic piersia.

Kontrola kliniczna i obrazowa (ECHO) zaraz po porodzie i co 2-6
miesiecy zaleznie od zaawansowania choroby.

Edukacja chorych w odpowiednim leczeniu i zapobieganiu
powiktan oraz rozpoznawaniu wczesnych objawéw
rozwarstwienia aorty




\

e ZespoOt Marfana jest jedna z najpowazniejszych
wrodzonych choréb sercai aorty u ciezarnych.

* Konieczna jest opieka i wspotpraca od poczatku
cigzy doswiadczonych specjalistow :
ginekologa-potoznika i kardiologa.

e (igza u kobiet z ZM stanowi ogromne wyzwanie
dla lekarza ginekologa z powodu zwiekszonego
ryzyka pojawienia sie licznych komplikacji u matki
i ptodu.



DZIEKUJE ZA UWAGE ©
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