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Zespół Marfana

są szczególnie narażone na wczesną i nagłą śmierć. 

zespół marfana wpływa na naszą tkankę łączną, któ-
ra pomaga utrzymać komórki i tkanki naszego ciała 
razem. reguluje również rozwój i wzrost naszego 
ciała. istnieje wiele zaburzeń związanych z zespołem 
marfana, które powodują, że ludzie zmagają się z ta-
kimi samymi lub podobnymi problemami fizycznymi, 
ale każdy dotknięty takimi zaburzeniami również wy-
maga wczesnej i dokładnej diagnozy.

Co to jest?
zespół marfana jest chorobą genetyczną związaną z 
tkanką łączną. poznanie oznak tej choroby, uzyskanie 
prawidłowej diagnozy oraz otrzymanie niezbędnego 
leczenia może umożliwić osobom z zespołem marfa-
na w pełni wartościowe i długie życie. 

nasza społeczność ekspertów szacuje, że prawie 
połowa ludzi, którzy mają zespół marfana, nie wie o 
tym. bez właściwej diagnostyki i leczenia, takie osoby 

Co to w ogóle jest?

Zespół marfana jest schorzeniem genetycznym 
polegającym na wiotkości tkanki łącznej. W 

związku z tym, w każdym narządzie zbudowanym 
z tkanki łącznej mogą pojawić się objawy choroby: 
wiotkość stawów, wiotkość struktur naczyń krwio-
nośnych i serca, np. zastawek, poszerzenia aorty i 
tętniaki, podwichnięcia soczewek. zespół marfana 
powoduje różne fizyczne problemy, które bez zasto-
sowania pewnych zmian i zabiegów, mogą zakłócać 
funkcjonowanie osób chorych w społeczeństwie oraz 
systemie opieki zdrowotnej. 

Mamy nadzieję, że ten przewodnik 
umożliwi pacjentom i stomatologom:

•  zrozumienie istoty zespołu marfana oraz tego jak 
wpływa on na pacjentów.
•  zapoznanie się z zaleceniami dotyczącymi 
wytycznych leczenia pacjentów z problemami 
kardiologicznymi i innymi dotyczącymi osób chorych 
na zm.
•  stworzenie wspierających warunków wśród kadry 
medycznej dla pacjentów z zm. 
•  poszerzenie wiedzy społeczeństwa na temat 
choroby rzadkiej jaką jest zespół marfana.

Zespół Marfana (ang. Marfan syndrome, MFS) – choroba genetyczna tkanki łącznej z gru-
py fibrylinopatii, charakteryzująca się dużą zmiennością fenotypową.

To warto wiedzieć
Wielu młodych ludzi z zespołem marfana cierpi z powodu niskiej samooceny, ponieważ wy-
glądają inaczej i często nie mogą uczestniczyć w wielu aktywnościach swoich rówieśników, co 
wzmacnia w nich odczucie izolacji. 
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Antoine Marfan był francuskim pediatrą, który po raz pierwszy 
opisał zespół chorób w 1896 roku, a po raz pierwszy uznano go 
naukowo w 1931 roku. 

Zespół Marfana jest chorobą dziedziczną. Sposób dziedziczenia 
jest autosomalny dominujący. Co oznacza, że jest on 
przekazywany bez względu na płeć. 

Zespół Marfana występuje 20 razy na 10 000 urodzeń, 
w każdej rasie, na każdym kontynencie i we wszystkich krajach 
Świata. 

fot. Tim
 Joyce, The M

arfan Foundation
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Kilka słów o tym czym, jest ZM
zespół marfana | marfan syndrome

Czym jest spowodowany ZM?

Zespół marfana jest spowodowany zmianą (muta-
cją) genu, który mówi naszemu ciału, jak wytwa-

rzać fibrynę-1, białko, które jest ważną częścią tkanki 
łącznej. Ta mutacja powoduje różne cechy zespołu 
marfana i różne problemy zdrowotne u każdej do-
tkniętej tą chorobą osoby. Każdy chory z zespołem 
marfana jest inny, każdy ma inną ekspresję choroby, 
każdy może mieć słabiej lub silniej ujawnione objawy 
tej choroby.

Ile osób choruje na ZM?
około 2 na 10 000 osób ma zespół marfana. obej-
muje to mężczyzn i kobiety z wszystkich ras i grup 
etnicznych. ludzie mogą odziedziczyć zespół mar-

fana od rodzica. dzieje się tak w trzech czwartych 
przypadków zespołu marfana. inni ludzie mają spon-
taniczną mutację, co oznacza, że są pierwszymi 
w swojej rodzinie z zespołem marfana. 

ludzie rodzą się z zespołem marfana, ale mogą nie 
zauważyć żadnych cech tego zespołu do czasu póź-
nego dzieciństwa, a nawet dorosłości. Jednakże ce-
chy zespołu marfana mogą pojawiać się w dowolnym 
wieku, w tym już u niemowląt i małych dzieci. Cechy 
zespołu marfana i problemy zdrowotne mogą pogar-
szać się wraz z wiekiem.

Zespół Marfana jest jedną z rzadkich chorób genetycznych. Polega na mutacji jednego z 
genów, fragmentu DNA. Nie można się z niej wyleczyć, ani nią zarazić. 

fot. Tim Joyce, The Marfan Foundation
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Najbardziej znani chorzy na zespół Marfana

1. Abraham Lincoln
2. Siergiej Rachmaninow
3. Niccolò Paganini
4. Julisz Cezar
5. Vincent Schiavelli

fot. V
incent Schiavelli
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fot. Rick Guidotti The Marfan Foundation
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Życie z Marfanem
nie jest tak źle, jak mogłoby to wyglądać

Postępy w opiece medycznej pomagają ludziom 
żyć dłużej i cieszyć się dobrą jakością życia, jeśli 

są diagnozowani i odpowiednio leczeni. Większość 
osób z zespołem marfana może pracować, chodzić 
do szkoły, cieszyć się różnymi aktywnościami i mieć 
różne hobby. należy podkreślić, że zespół marfana 
nie wpływa w żaden sposób na obniżenie sprawności 
umysłowej człowieka, a jego objawy obejmują tylko 
i wyłącznie fizyczne dolegliwości. Uważa się również, 
że osoby z zespołem marfana są ponadprzeciętnie 
inteligentne, a opinie twierdzące, że choroba ograni-
cza ich zdolności poznawcze, są bardzo krzywdzące. 

bardzo ważne jest, aby ludzie z marfanem poddali się 
leczeniu i postępowali zgodnie z poradami medycz-
nymi. W przeciwnym razie problemy z sercem mogą 
spowodować nagłą śmierć w życiu dorosłym. Wraz z 

wczesną diagnozą można rozpocząć wczesną pomoc 
medyczną. 

osoby z zespołem marfana muszą również dosto-
sować swoją aktywność fizyczną, aby pozostać bez-
piecznym i nie narażać struktur stawów i wielkich 
naczyń na uszkodzenia. Generalnie nie powinny one 
grać w tzw. gry kontaktowe, takie jak piłka nożna, 
siatkówka czy koszykówka. ponadto podczas pracy 
czy zabawy nie powinny podnosić ciężkich przedmio-
tów. dźwiganie może powodować uszkodzenia sta-
wów, siatkówki oka oraz poszerzenie aorty.

fot. Michael Phelps
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Długie ramiona, nogi 
i palce

Wysoka i bardzo 
szczupła sylwetka ciała

Skrzywiony kręgosłup

Cechy zespołu Marfana

Wady klatki piersiowej

Płaskostopie

Elastyczne stawy

Stłoczone zęby

Rozstępy na skórze
Widoczne zmiany skórne powsta-
jące bez wyraźnej przyczyny.

Ciasno osadzone zęby, nachodzą-
ce na siebie.

płaskostopie, płaskokoślawe, krzy-
we kolana w kształcie X.

nadmierna ruchomość stawów, 
szczególnie w dłoniach i łokciach.

Wklęsła lub wystająca klatka pier-
siowa zwana kurzą lub szewską.

Wszelkie skrzywienia kręgosłupa: 
skolioza, kifoza, lordoza.

niedowaga, wysoka sylwetka.

bardzo długie kończyny, palce.

fot. Cottonbro/Pexels
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Jak wykryć zespół Marfana?
Ty też możesz komuś pomóc!

Cechy zespołu marfana dla wprawnego oka nie 
są wcale tak trudne do zidentyfikowania. Trze-

ba jednak pamiętać, że aby zaklasyfikować osobę do 
grupy chorych, wystarczy, aby posiadała ona tylko 
kilka z poniższych cech. niektóre cechy zespołu mar-
fana są łatwiejsze do zobaczenia niż inne. 

Niektóre z cech ZM:
• długie ramiona, nogi i palce u nóg i u rąk. Często 
takie palce określa się jako pająkowate. 
• Wysoka i bardzo szczupła sylwetka ciała. Często 
marfani wyglądają na anorektyków i jest to w ich 
przypadku bardzo krzywdzące. 
• skrzywiony kręgosłup, głównie skolioza, ale rów-
nież inne schorzenia kręgosłupa. 
• Wklęsła lub wystająca klatka piersiowa. Często 
deformacja klatki piersiowej jest określana mianem 
kurzej lub szewskiej.
• nadmiernie elastyczne stawy.
• płaskostopie.
• stłoczone zęby, bardzo wąskie podniebienie, tzw. 
gotyckie. 
• rozstępy na skórze niewyjaśnionego pochodzenia.
• duża wada wzroku, najczęściej krótkowzroczoność 
dochodząca do -30 dioptrii. 

Cechy trudniej widoczne
• problemy z sercem: wiotkość zastawek, niedomy-
kalność zastawek, poszerzanie struktur serca, wiot-
kość ścian aorty powodująca poszerzenia przy nad-
miernym ciśnieniu (tętniaki) lub rozwarstwienia (przy 
uderzeniach, dźwiganiu).

inne objawy to:
• nagłe zapadnięcie się płuc, tzw. odma samoistna.
• problemy z oczami, w tym ostra krótkowzroczność, 
podwichnięcie soczewek, odklejenie siatkówki, wczes- 
na jaskra i zaćma. 

Jak diagnozuje się ZM:
diagnozę zespołu marfana można często postawić 
po dokładnym badaniu przez lekarzy doświadczo-
nych w zaburzeniach tkanki łącznej, w tym:
• sprawdzeniu szczegółowej historii medycznej i ro-
dzinnej, w tym informacji o każdym członku rodziny, 
który może być chory lub który zmarł nagle z niewy-
jaśnionych powodów
• pełnym badaniu fizykalnym i badaniach specjali-
stycznych w celu identyfikacji cech zespołu marfana, 
które nie są widoczne podczas badań fizykalnych (np. 
echo serca, tomografia komputerowa).

niektóre z cech zespołu marfana występują w innych 
zaburzeniach związanych z tkanką łączną (zespołach 
marfanopodobnych), dlatego testy genetyczne mogą 
być pomocne, gdy diagnoza nie może być jedno-
znaczna. Jest możliwe, że ktoś ma jedną lub więcej 
cech zespołu marfana, ale nie wystarczą one do tego 
by mieć rozpoznanie zespołu marfana. dodatkowe 
badania innych lekarzy oraz badania genetyczne po-
magają określić, czy diagnoza jest związana z zespo-
łem marfana czy innym zespołem marfanopodob-
nym.

Co robić, jeżeli podejrzewam u kogoś ZM?
To zależy od wieku i wrażliwości. najlepiej delikatnie porozmawiać o swoich podejrzeniach, 
skierować do niniejszego biuletynu, lub zaproponować konsultację z lekarzem specjalistą, np. 
kardiologiem, okulistą, genetykiem.
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Jakie nagłe zdarzenia mogą 
wystąpić u osób z ZM?

Rozwarstwienie aorty

rozwarstwienie aorty jest rozdarciem pomiędzy 
warstwami aorty, największego naczynia krwio-

nośnego, które niesie krew z serca do całego orga-
nizmu. rozwarstwić mogą się również inne tętnice, 
np. podczas podnoszenia ciężkiego plecaka, rzucania 
ciężkim przedmiotem, silnego uderzenia. rozwar-
stwienie aorty może być śmiertelne, jeśli nie będzie 
natychmiast leczone. Wymagana jest pilna pomoc 
lekarska. rozwarstwienie aorty występuje niezwyk
-le rzadko u dzieci z zespołem marfana, ale jest ono 
możliwe. Jego objawy obejmują:
• ból w centrum klatki piersiowej, brzucha (żołądka) 
lub na plecach. może być „ciężki”, „ostry”, „rozrywają-
cy” i może przemieszczać się od klatki piersiowej do 
tyłu i / lub do brzucha. Czasami ból jest mniej ostry, 
ale osoba nadal odczuwa, że „coś jest bardzo nie w 
porządku”.
• nudności.
• duszność.
• oszołomienie.
• zanikanie pulsu.
• drżenie, drętwienie, drżenie skóry (parastezja).
• paraliż.

Osoby z zespołem Marfana są narażone na zwiększone ryzyko wystąpienia sytuacji 
kryzysowych związanych z aortą, oczami i płucami. Mogą to być:

Zapadnięcie płuca – odma płucna 

Zapadnięcie się płuca pojawia się, gdy powietrze 
lub gaz gromadzą się w przestrzeni między płu-

cami oraz w klatce piersiowej i zapobiegają całkowi-
temu rozprężaniu się płuc. objawy obejmują:
• ból w klatce piersiowej, nagły, ostry, który może 
prowadzić do uczucia ciężkości na klatce piersiowej
• duszność.
• szybkie tętno.
• szybki oddech.
• Kaszel.
• zmęczenie.
• skóra może nabrać niebieskawego odcienia (sinica) 
ze względu na obniżenie poziomu tlenu we krwi.

Odwarstwienie siatkówki 

Odwarstwienie siatkówki jest oddzieleniem wraż-
liwej na światło błony z tyłu oka (siatkówki) od 

jej warstwy podtrzymującej. odwarstwienie siatków-
ki może powodować trwałą, poważną utratę wzroku 
lub ślepotę, jeśli nie jest leczone. objawy obejmują:
• półprzezroczyste plamy o różnej wielkości, kształ-
cie i konsystencji w oku.
• Jasne błyski światła, szczególnie w obrazie peryfe-
ryjnym.
• rozmazany obraz, cień lub ślepota w części pola 
widzenia jednego oka.

fot. freestockpro/Pexels
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istnieje wiele zaburzeń związanych z zespołem marfana, które powodują, że ludzie walczą z tymi samymi lub 
podobnymi problemami fizycznymi, a osoby dotknięte tymi zaburzeniami również wymagają wczesnej i do-

kładnej diagnozy oraz leczenia.

Wiele związanych z zespołem marfana zaburzeń jest również uwarunkowanych genetycznie i powodują one 
poszerzanie się aorty, co wymaga regularnej opieki kardiologicznej. postępy w diagnozowaniu, leczeniu, opiece 
i badaniach nad zespołem marfana prawdopodobnie spowodują postępy w  diagnozowaniu, leczeniu, opiece 
i badaniach nad związanymi z nim zaburzeniami – i odwrotnie.

Ten przewodnik koncentruje się głównie na zespole marfana, ale kwestia postępowania z osobami o pokrew-
nych zaburzeniach jest bardzo podobna. ponadto, ponieważ diagnoza tego zaburzenia jest tak złożona, a nie-
które jego cechy stają się bardziej wyraźne dopiero z biegiem czasu, młodszy człowiek może nie mieć wystar-
czająco widocznych cech, które zostaną oficjalnie rozpoznane jako zespół marfana. Koncepcja ta jest czasami 
nazywana „powstającym zespołem marfana“. rozsądnym jest baczne obserwowanie osoby, który posiada pew-
ne cechy marfana, ale która nie została w pełni zdiagnozowana.

Inne choroby powiązane z ZM?

Tętniaki dziedziczne i rozwar-
stwienia aorty (FTAAD) 

osoby dotknięte chorobą mają tylko jedną cechę ze-
społu marfana – poszerzenie aorty i narażenie nag- 
łą śmierć z powodu rozwarstwienia aorty. powinny 
postępować zgodnie z zaleceniami dotyczącymi ze-
społu marfana.

Fenotyp MASS
osoby z tym zaburzeniem posiadają cechy zm do-
tyczące wypadania płatków zastawki mitralnej, ła-
godnego poszerzenia aorty, cech szkieletowych i 
rozstępów skórnych. powinny one być pod opieką 
kardiologa i wykonywać badanie echokardiograficzne 
co 1–2 lata.

Zespół Ectopia lentis  
ludzie z tym zaburzeniem mają podwichnięte so-
czewki oczu i zespół cech szkieletowych zm. Więk-
szość ludzi z tym zaburzeniem ma aortę o normalnej 
wielkości, jednak w dalszym ciągu istnieje u nich ryzy-
ko poszerzenia aorty w późniejszym życiu. 

Zespół Bealsa
osoby z zb mają wiele cech szkieletowych zm. mogą 
też mieć przykurcze stawów (np. nie mogą wyprosto-
wać w pełni kolan, łokci i innych stawów), inny kształt 
uszu i poszerzanie aorty. osoby z poszerzeniem aorty 
powinny raz w roku mieć wykonywane badanie echo 
serca.

Zespół Loeysa-Dietza
ludzie z loeys-dietz mają pewne cechy szkieletowe 
zm i tętniaki aorty oraz innych tętnic. mają także ce-
chy, które nie są obserwowane w zespole marfana, 
w tym skręcenie aorty, szeroko rozstawione oczy 
i rozszczepienie tkanki, która wisi z tyłu gardła. 

Zespół Ehlersa-Danlosa  
Grupa zaburzeń genetycznych tkanki łącznej charak-
teryzująca się bardzo dużą ruchomością stawów, luź-
ną, “rozciągliwą” skórą i kruchością tkanek. 
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Przygotowanie do zabiegów 
stomatologicznych u osób z ZM
proponowane sposoby zapobiegania powikłaniom

Pacjenci z zespołem Marfana mogą na-
leżeć do grupy najwyższego ryzyka 
wystąpienia infekcyjnego zapalenia wsier-
dzia ( IZW) w związku z zabiegami stomatologicz-
nymi – ze względu na m.in. sztuczne zastawki serca, 
wypadanie zastawki mitralnej., rekonstrukcje aorty 
z użyciem sztucznego materiału. bardzo ważne jest 
informowanie stomatologa o problemach kardiolo-
gicznych przed planowaniem zabiegów.

Antybiotykoterapia zalecana jest przed zabiega-
mi z przerwaniem ciągłości tkanek: 
• z zakresu chirurgii stomatologicznej takimi jak usu-
wanie i resekcje zębów,
• wszczepianie implantów zębowych
• przy zabiegach przygotowujących do implantacji: 
regeneracja kości, podnoszenie dna zatoki szczęko-
wej i przeszczepy kości, usuwanie torbieli, 
• z zakresu chirurgii ortognatycznej, 

Profilaktyka antybiotykowa

• chirurgii periodontologicznej,
• usuwaniem zmian błony śluzowej,
• zabiegami wymagającymi interwencji w obrębie 
dziąsła takimi jak scaling ( usuwanie kamienia nazęb-
nego), 
• poddziąsłową preparacją pod np. korony, 
• interwencją w okolicy okołowierzchołkowej – le-
czeniem kanałowym.

Profilaktyka antybiotykowa powinna zostać 
podana jednorazowo, doustnie 30–60 minut przed 
zabiegiem. zalecanym lekiem u pacjentów dorosłych 
jest amoksycylina bez kwasu klawulanowego poda-
na w jednorazowej dawce 2000 mg (np. duomox), 
w przypadku pacjentów uczulonych na antybiotyki 
penicylinowe – cefazolina (np. Cefazolin) w jednora-
zowej dawce 1000 mg lub klindamycyna w jednora-
zowej dawce 600 mg (np. dalacin C). 
dawkowanie rekomendowane u dzieci to odpowied-
nio dawka 50 mg/kg m.c. dla amoksycyliny i cefazoli-
ny i 20 mg/kg m.c. dla klindamycyny.
nie jest zalecana antybiotykowa profilaktyka przy 
znieczuleniu miejscowym, leczeniu próchnicy zębów, 
usuwaniu szwów, stomatologicznej diagnostyce ra-
diologicznej, zakładaniu czy dopasowywaniu protez 
lub aparatów/klamer ortodontycznych, po wypad-
nięciu zębów mlecznych, po urazie warg czy błony 
śluzowej jamy ustnej.
W profilaktyce zakażeń w stomatologii równie waż-
nym czynnikiem jak antybiotykoterapia są właściwa 
higiena jamy ustnej oraz przestrzeganie zaleceń po-
zabiegowych.

fo
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fot. karolina grabow
ska/Pexels
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U pacjentów z zespołem marfana leczonych 
przeciwzakrzepowo ze względu na m.in. 

sztuczne zastawki serca każdy zabieg z zakresu 
chirurgii stomatologicznej powinien być poprze-
dzony konsultacją z lekarzem stomatologiem bę-
dącym specjalistą chirurgii stomatologicznej lub 
szczękowo-twarzowej w celu  oceny ryzyka zza-
krzepowo-zatorowego oraz powikłań krwotocz-
nych. 
U pacjentów bez odpowiedniego przygotowa-
nia farmakologicznego zabiegi  może wiązać się 
z groźnymi powikłaniami krwotocznymi. odsta-
wienie leków przeciwzakrzepowych „na własną 
rękę” przed zabiegiem chirurgicznym jest bardzo 
niebezpieczne i może wiązać się  z powikłaniami  
zatorowo-zakrzepowych. dlatego zostało wypra-
cowane wspólne stanowisko kardiologiczno-sto-
matologiczne dotyczące zasad postępowania te-
rapeutycznego w przypadku konieczności leczenia 
stomatologicznego pacjenta będącego w trakcie 
terapii przeciwzakrzepowej.

Ryzyko powikłań krwotocznych związa-
nych z zabiegami stomatologicznymi i chirurgiczny-
mi zostało podzielone w zależności od inwazyjności 
procedury na 3 kategorie: niskie, pośrednie 
oraz wysokie.

Większość procedur stomatologicznych z za-
kresu stomatologii zachowawczej, protetyki, higie-
nizacji oraz prostej chirurgii stomatologicznej (eks-
trakcja pojedynczego zęba, ekstrakcje rozchwianych 
zębów), wszczepienia pojedynczych implantów zę-
bowych metodą bezpłatową została zakwalifikowana 
do procedur o niskim ryzyku krwawienia.

do procedur o średnim ryzyku krwawienia na-
leżą: zabiegi chirurgii  periodontologicznej takie jak 
m.in. skaling poddziąsłowy, plastyka i wycięcie wę-
dzidełek warg i języka, zabiegi chirurgiczne takie jak 
m.in. ekstrakcja zęba z mobilizacją płata i szyciem,  
mnogie ekstrakcje i implantacje, resekcje, operacyjne 
usuwanie „ósemek”, zabiegi regeneracji kości przed 
implantacją, w tym np. podniesienie dna zatoki me-
todą zamkniętą, a także wyłuszczenie torbieli zębo-
pochodnej, jak również zabiegi związane z procedurą 
pobrania materiału do badania histopatologicznego, 
np. biopsja wycinkowa.

procedury obarczone dużym ryzykiem krwa-
wienia to zabiegi periodontologicznej chirurgii pla-
stycznej, przeszczepy tkanek miękkich z błony śluzo-
wej podniebienia,  jednoczesne wszczepienie  6–10 
implantów, podniesienie dna zatoki metodą otwartą, 
zabiegi ortognatyczne, onkologiczne, leczenie zła-
mań kości. 

po ocenie stopnia ryzyka powikłań pozabiegowych 
pacjent jest kierowany na konsultację kardiologiczną 
w celu przygotowania do zabiegu. U pacjentów le-
czonych antagonistami witaminy K ( acenokumarol, 
warfaryna) w przypadku zleconego przez lekarza kar-
diologa odstawienia leku przed planowanym zabie-
giem niezmiernie ważne jest monitorowanie wartości  
inr,  czyli normalizowanego czasu protrombinowego 
przez parę dni, w wybranych przypadkach wdrażana 
jest terapia pomostowa polegająca najczęściej na po-
daniu podskórnym heparyny drobnocząsteczkowej.  

 Leki przeciwzakrzepowe
a zabiegi stomatologiczne
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Konieczne jest zgłoszenie się z wynikiem inr wykonanym 24 godziny przed zabiegiem.  Według piśmiennictwa 
wartość inr ≥ 3 jest uznawana za bezpieczną do przeprowadzenia procedury chirurgicznej. 
niezmiernie ważne jest wykonywanie zabiegów chirurgicznych u pacjentów z grupy wysokiego ryzyka powi-
kłań krwotocznych przez lekarzy stomatologów specjalistów chirurgii stomatologicznej lub szczękowo twarzo-
wej ze względu na umiejętność śródzabiegowego zastosowania technik, procedur i narzędzi zmniejszających 
inwazyjnośc zabiegów i nasilenia krwawienia., odpowiedniego zaopatrzenia rany.
po zabiegach wskazane jest chłodzenie powłok twarzy , utrzymywanie wysokiej higieny jamy ustnej  z zastoso-
waniem płynów i żeli zawierającej chlorhexydynę, używanie miękkich szczoteczek zębowych, przeciwskazane 
jest stosowanie irygatorów ze względu na możliwość rozejścia się szwów.

fot. cedric fauntleroy/Pexels
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 Ubytki próchnicowe nieleczone będą zawsze się 
pogłębiały z czasem, doprowadzając do powikłań  
w obrębie miazgi oraz tkanek okołowierzchołkowych 
(stany zapalne, martwice, zgorzele, zmiany zapalne 
okołowierzchołkowe, torbiele), które są potencjalnym 
zębopochodnym ogniskiem zakażenia dla całego or-
ganizmu, powodując bakteriemię ( wysiew bakterii do 
krwiobiegu) we krwi, co jest szczególnie niebezpiecz-
ne u pacjentów mających sztuczną zastawkę serca 
lub rekonstrukcje aorty.

 drugim zagrożeniem i wrotami dla bakterii są 
stany zapalne dziąseł i przyzębia spowodowane 
m.in.  przez niewłaściwą higienę jamy ustnej, obec-
ność płytki bakteryjnej oraz kamienia nazębnego nad 
i poddziąsłowego.   

 z powyższych powodów u pacjentów obciążo-
nych kardiologicznie zaleca się wzmożoną higienę 
jamy ustnej, stosowanie past i płukanek z fluorem do 
codziennej higieny, nici międzyzębowych oraz iryga-
torów, regularne przeglądy jamy ustnej w gabinecie 
stomatologicznym – przynajmniej raz na pół roku, 
obserwując wzmożoną aktywność próchnicy stoma-
tolog może zalecić zwiększenie częstotliwości tych 
wizyt, regularne zabiegi higienizacyjne – skaling, czyli 
usuwanie kamienia nazębnego oraz osadu  u dyplo-
mowanych higienistek stomatologicznych, połączone 
z fluoryzacją oraz instruktażem higieny jamy ustnej.

 zalecane jest leczenie nawet małych ubytków 
próchnicowych i konsultacja u lekarza specjalisty 
periodontologii w przypadku podejrzenia zapalenia 

Wszyscy wiemy, jak ważna jest prawidłowa higiena jamy ustnej dla zachowania zdrowia zębów, dziąseł 
oraz estetyki uśmiechu, lecz nie każdy zdaje sobie sprawę z jej powagi u pacjentów z chorobami prze-

wlekłymi, też obciążonych kardiologicznie – co może być powiązane z zespołem marfana.

Higiena jamy ustnej u osób z ZM

przyzębia, regularne wykonywanie przeglą-
dowych  zdjęć pantomograficznych rentgen- 
owskich  aby wyeliminować ryzyko próchnicy 
wtórnej, rozwijającej się pod wypełnieniem 
lub na powierzchniach stycznych – trudnej do 
wykrycia na początkowym etapie w badaniu 
stomatologicznym, rozwijających się stanów 
zapalnych okołowierzchołkowych jeszcze przed 
wystąpieniem dolegliwości. doświadczony sto-
matolog na podstawie „podejrzanych” na panto-
mogramie zębów może zlecić dodatkowo wyko-
nanie tomografii komputerowej .

 po zabiegach z zakresu chirurgii i periodon-
tologii zależy ściśle stosować się do zaleceń 
pozabiegowych lekarza lub higienistki, zaleca-
ne jest m.in., pozabiegowe stosowanie płuka-
nek lub żeli zawierających chlorhexydynę ( np. 
eludril) przez 10 dni.

fot. eye4dtail/Pexels
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Postępowanie przed zabiegiem 
chirurgicznym z ZM

Zakończenie przygotowania

Pacjent powinien otrzymać pisemne zaświadcze-
nie od lekarza stomatologa o braku potencjalnych 

zębopochodnych ognisk zakażenia i braku przeci-
wskazań do zabiegu.

nawet pozornie zdrowa i bezobjawowa jama ustna może być niestety źródłem wielu nieprzyjemnych nie-
spodzianek, niektóre schorzenia dają o sobie znać i stają się objawowe dla pacjenta dopiero w dość 

późnym etapie.  mogą to być np. ubytki próchnicowe pomiędzy zębami, niewidoczne w badaniu klinicznym, 
obumarcia zębów i stany zapalne tkanek okołowierzchołkowych, głęboki kamień poddziąsłowy lub kieszenie 
dziąsłowe-kostne.

Przed zabiegiem chirurgicznym 

Przed zabiegiem chirurgicznym – np. kardiochi-
rurgicznym – bardzo ważne jest wyeliminowanie 

ukrytych potencjalnych zębopochodnych ognisk za-
każenia które mogą powodować wysiew bakterii do 
krwiobiegu, tzw bakteriemię co może rezultować  np. 
niepowodzeniem zabiegu lub zakażeniem,  infekcyj-
nym zapaleniem wsierdzia, nawet zgonem.

Badanie u stomatologa

należy zacząć od badania przedmiotowego u sto-
matologa, który oceni klinicznie stan zębów oraz 

przyzębia, standardowo w chwili obecnej pacjent 
ma wykonywane badanie tomografii komputerowej  
CbCT (Cone beam Computed Tomography) szczęki 
i żuchwy, jest ono obecnie najdokładniejszym bada-
niem rentgenowskim 3d dostępnym standardowo 
w dobrze wyposażonych klinikach stomatologicznych.

fot. karolina-grabowska/Pexels

fot. shvetsa/Pexels

fot.  dentist/Pexels
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Wady zgryzu
takie jak zgryz krzyżowy boczny powodują nieprawi-
dłowe stykanie się zębów zarówno w okluzji (zgryz 
statyczny), jak i artykulacji (ruchy doprzednie i bocz-
ne), co prowadzi długofalowo do postępującego ście-
rania się zębów, pękania ich,  zaników kości szczęki 
i żuchwy, problemów z dziąsłami i przyzębiem, a co 
za tym idzie odsłaniania się szyjek zębów i ich nad-
wrażliwości. 
Problemy ze stawami skroniowo-żuchwo-
wymi mogą prowadzi do zespołu Tmd (Temporo-
mandibular disorder) z licznymi, występującymi w 
zmienny osobniczo sposób objawami takimi jak  bóle 
głowy, migreny, napięcia i bóle w obrębie twarzo-
czaszki, bóle za gałką oczną, poczucie „zmęczenia” 
twarzy, problemy z żuciem i szerokim otwieraniem 
ust.
niezmiernie ważne jest jak najwcześniejsze udanie 
się do ortodonty  w jak najwcześniejszym wieku, 
przed ukończeniem 7. roku życia, kiedy szew podnie-
bienny pomiędzy dwoma kośćmi szczęk nie jest jesz-
cze w pełni zrośnięty i łatwo jest rozszerzyć wąską 
szczękę i skorygować zgryz krzyżowy boczny.

Należą do nich:
a) stłoczenia zębów, najczęściej górnych
b) zgryz krzyżowy boczny – w zgryzie górne zęby 
boczne „chowają się” za dolnymi – powinno być od-
wrotnie.
c) inne wady zgryzu
d) uśmiech dziąsłowy – „gummy smile”, nadmierna  
ekspozycja dziąseł górnych w uśmiechu.
e) problemy ze stawami skroniowo-żuchwowymi, ta-
kie jak zablokowanie lub wypadanie żuchwy, słyszal-
ne kliki lub trzaski w stawach, dolegliwości bólowe 
i napięcia mogące mieć potencjalny wpływ na na cały 
układ stomatognatyczny.

Należy obalić jeden z najczęstszych, funk-
cjonujących w naszym społeczeństwie mi-
tów - leczenie ortodontyczne jest LECZE-
NIEM, a nie tylko upiększaniem.
dentyści obecnie uważają efekt estetyczny za bardzo 
pożądany i miły efekt uboczny leczenia ortodontycz-
nego.
z powyżej opisanych problemów jedynie uśmiech 
dziąsłowy jest problemem czysto estetycznym które-
go nie musimy korygować z przyczyn innych niż chęć 
poprawy swojego wizerunku. 

Konsekwencjami stłoczeń
(oprócz zaburzenia estetyki) są częściej występujące 
ubytki próchnicowe na powierzchniach stycznych zę-
bów, a więc w miejscach, gdzie trudno je dostrzec 
i zdiagnozować na odpowiednio wczesnym etapie, 
stany zapalne dziąseł i przyzębia w obrębie stłoczeń, 
potencjalnie groźne przy współistniejących proble-
mach kardiologicznych .

Najczęstsze problemy 
stomatologiczne osób z ZM

najczęstszymi problemami stomatologicznymi, z jakimi zmagają się pacjenci z zespołem marfana, są wady  
powiązane z wysoko wysklepionym, tzw. gotyckim podniebieniem i wąską szczęką. 

fot. anna-avilova/Pexels
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fot. cott
onbro/Pexels

       Na koniec DOBRA wIADOMOŚć
– z powyżej opisanymi problemami zmaga się olbrzymi 
procent naszego społeczeństwa, nie są one „zarezerwowane” 
dla osób z zespołem Marfana i współczesna ortodoncja świet-
nie sobie z nimi radzi – zarówno u dzieci, jak i u dorosłych. 
Rekomendowane jest leczenie w gabinecie, w którym pac-
jent jest prowadzony zespołowo przez ortodontę oraz 
specjalistę od zaburzeń okluzji i artykulacji. 

21
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O czym warto pamiętać
na co dzień i od święta

Chorzy na zespół marfana często przyjmują 
wiele leków wpływających na czynność ser-
ca.

na świecie jest tylko kilka wyspecializo-
wanych ośrodków w leczeniu chorych na 
zespół marfana.

W przypadku nagłego pogorszenia się sta-
nu zdrowia należy jak najszybciej zawiaodo-
mić pogotowie ratunkowe. 

Często u chorych na zm występują wady 
serca takie jak niedomykalności zastawek, 
ale rówież inne wady mięśnia sercowego.

Wielu chorych potrzebuje różnych udogod-
nień w poruszaniu się, ale również o wiele 
wyższych stołów, biurek, krzeseł itp.

niezwykle ważny jest stały nadzór specjali-
stów nad stanem zdrowia chorego z zespo-
łem marfana.

Przyjmowanie 
leków

Ochrona zdrowia

Nagłe przypadki

Wady serca i 
niewydolność

Pomoce w 
poruszaniu się.

Dbałość o stan 
zdrowia

Jeżeli niniejszy biuletyn nie odpowiedział na wszystkie Twoje pytania, zapraszamy 
serdecznie do kontaktu z nami za pośrednictwem maila, Facebooka, telefonu.

fot. ann-zzz/Pexels
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Dane kontaktowe Marfan Polska

wszelkie zdjęcia wykorzystane w niejszej publikacji pochodzą z serwisów: 
pexels.com; nsplash.com; stocksnap.io; tqn.com; thoughtco.com  lub zostały 
nam udostępnione przez Marfan Foundation.

Ten przewodnik jest częściowym  tłumaczeniem materiałów dostarczonych przez The Marfan Foundation.
Jeśli jesteś  zainteresowany tym tematem, odwiedź stronę marfan.org w celu uzyskania materiałów

zaaprobowanych przez profesjonalny komitet doradczy Marfan Fundation. Dane kontaktowe znajdziesz poniżej. 

warszawa, 2024

Biuro w Warszawie 
ul. pułkowa 58
01-969 Warszawa
600 35 10 20 / 502 660 280

Kontakt: 
iwona Czabak / iwona.czabak@marfan.org.pl
paweł Czabak /pawel.czabak@marfan.org.pl

Partnerem publikacji i autorką części stomatologicznej jest:

lek. stom. Agata Zejda Kaczmarczyk
specjalista stomatologii zachowawczej z endodoncją

ProDentist
www.prodentist.com.pl

ul.broniewskiego 3
01-785 Warszawa
+22 83 36 620

ul.burakowska 16b
01-066 Warszawa 
+22 83 35 652


