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+Zespc')’r Marfana

Co to w ogole jest?

Zespo6t Marfana (ang. Marfan syndrome, MFS) - choroba genetyczna tkanki tacznej z gru-
py fibrylinopatii, charakteryzujaca sie duza zmiennoscia fenotypowa.

espot Marfana jest schorzeniem genetycznym
Zpolegajacym na wiotkosci tkanki tacznej. W
zwigzku z tym, w kazdym narzadzie zbudowanym
z tkanki tacznej moga pojawic sie objawy choroby:
wiotkos¢ stawodw, wiotkos¢ struktur naczyn krwio-
nosnych i serca, np. zastawek, poszerzenia aorty i
tetniaki, podwichniecia soczewek. Zespdt Marfana
powoduje rézne fizyczne problemy, ktore bez zasto-
sowania pewnych zmian i zabiegdw, moga zaktdcac
funkcjonowanie 0séb chorych w spoteczenstwie oraz

systemie opieki zdrowotnej.

Mamy nadzieje, ze ten przewodnik
umozliwi pacjentom i stomatologom:

e Zrozumienie istoty zespotu Marfana oraz tego jak
wptywa on na pacjentow.

» Zapoznanie sie z zaleceniami dotyczacymi
wytycznych leczenia pacjentdw z problemami
kardiologicznymi i innymi dotyczacymi osob chorych
na ZM.

» Stworzenie wspierajagcych warunkdw wsrod kadry
medycznej dla pacjentéw z ZM.

» Poszerzenie wiedzy spoteczenstwa na temat

choroby rzadkiej jaka jest zespdt Marfana.

© Cotojest?

Zespot Marfana jest chorobg genetyczng zwigzang z

tkanka tfaczna. Poznanie oznak tej choroby, uzyskanie
prawidtowej diagnozy oraz otrzymanie niezbednego
leczenia moze umozliwi¢ osobom z zespotem Marfa-

na w petni wartosciowe i dtugie zycie.

Nasza spotecznos¢ ekspertow szacuje, ze prawie
potowa ludzi, ktérzy maja zespdt Marfana, nie wie o
tym. Bez wtasciwe] diagnostyki i leczenia, takie osoby

N\~

To warto wiedzie¢

wzmacnia w nich odczucie izolacji.

sg szczegdlnie narazone na wczesng i nagta sSmierc.

Zespot Marfana wptywa na nasza tkanke tgczng, kto-
ra pomaga utrzymac komorki i tkanki naszego ciata
razem. Reguluje rowniez rozwoj i wzrost naszego
ciata. Istnieje wiele zaburzen zwigzanych z zespotem
Marfana, ktore powodujg, ze ludzie zmagajg sie z ta-
kimi samymi lub podobnymi problemami fizycznymi,
ale kazdy dotkniety takimi zaburzeniami rowniez wy-

maga wczesnej i doktadnej diagnozy.

Wielu mtodych ludzi z zespotem Marfana cierpi z powodu niskiej samooceny, poniewaz wy-

gladajg inaczej i czesto nie moga uczestniczy¢ w wielu aktywnosciach swoich réwiesnikow, co



Zespo6t Marfana wystepuje 20 razy na 10 000 urodzen,
w kazdej rasie, na kazdym kontynencie i we wszystkich krajach
SWELE

T A e W .

Antoine Marfan byt francuskim pediatrg, ktéry po raz pierwszy
opisat zespo6t chordb w 1896 roku, a po raz pierwszy uznano go
naukowo w 1931 roku.




TKilka stéw o tym czym, jest ZM

/espot Marfana | Marfan Syndrome

Zespot Marfana jest jedna z rzadkich chorob genetycznych. Polega na mutacji jednego z
genodw, fragmentu DNA. Nie mozna sie z niej wyleczyé, ani nig zarazi¢.

Czym jest spowodowany ZM?
Zespé’r Marfana jest spowodowany zmiang (muta-

cja) genu, ktory mowi naszemu ciatu, jak wytwa-
rzac¢ fibryne-1, biatko, ktore jest wazng czescig tkanki
tacznej. Ta mutacja powoduje rézne cechy zespotu
Marfana i rozne problemy zdrowotne u kazdej do-
tknietej tg chorobg osoby. Kazdy chory z zespotem
Marfana jest inny, kazdy ma inng ekspresje choroby,
kazdy moze miec stabiej lub silniej ujawnione objawy

tej choroby.

lle oséb choruje na ZM?
Okoto 2 na 10 000 oséb ma zespdt Marfana. Obej-
muje to mezczyzn i kobiety z wszystkich ras i grup

etnicznych. Ludzie moga odziedziczy¢ zespdt Mar-

fana od rodzica. Dzieje sie tak w trzech czwartych
przypadkow zespotu Marfana. Inni ludzie majg spon-
taniczng mutacje, co oznacza, ze s3 pierwszymi

w swojej rodzinie z zespotem Marfana.

Ludzie rodza sie z zespotem Marfana, ale moga nie
zauwazy¢ zadnych cech tego zespotu do czasu pdz-
nego dziecinstwa, a nawet dorostosci. Jednakze ce-
chy zespotu Marfana moga pojawiac sie w dowolnym
wieku, w tym juz u niemowlat i matych dzieci. Cechy
zespotu Marfana i problemy zdrowotne moga pogar-

szac sie wraz z wiekiem.



@ Najbardziej znani chorzy na zespét Marfana

1. Abraham Lincoln

2. Siergiej Rachmaninow
3. Niccold Paganini

4. Julisz Cezar

5. Vincent Schiavelli
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Zycie z Marfanem
Nie jest tak zle, jak mogtoby to wygladac

ostepy w opiece medycznej pomagaja ludziom
PZ\/C’ dtuzej i cieszy¢ sie dobra jakoscig zycia, jesli
sg diagnozowani i odpowiednio leczeni. Wiekszos¢
0s6b z zespotem Marfana moze pracowac, chodzic¢
do szkoty, cieszy¢ sie roznymi aktywnosciami i miec¢
rézne hobby. Nalezy podkresli¢, ze zespdt Marfana
nie wptywa w zaden sposéb na obnizenie sprawnosci
umystowej cztowieka, a jego objawy obejmujg tylko
i wytacznie fizyczne dolegliwosci. Uwaza sie rowniez,
7e osoby z zespotem Marfana sa ponadprzecietnie
inteligentne, a opinie twierdzace, ze choroba ograni-

cza ich zdolnosci poznawcze, sg bardzo krzywdzace.

Bardzo wazne jest, aby ludzie z Marfanem poddali sie
leczeniu i postepowali zgodnie z poradami medycz-
nymi. W przeciwnym razie problemy z sercem moga

spowodowac nagta Smier¢ w zyciu dorostym. Wraz z

fot. Michael Phelps

wczesng diagnozg mozna rozpoczacé wczesng pomoc

medyczna.

Osoby z zespotem Marfana muszg rowniez dosto-
sowac swojg aktywnosc¢ fizyczng, aby pozostac bez-
piecznym i nie narazac¢ struktur stawow i wielkich
naczyn na uszkodzenia. Generalnie nie powinny one
gra¢ w tzw. gry kontaktowe, takie jak pitka nozna,
siatkdowka czy koszykdwka. Ponadto podczas pracy
czy zabawy nie powinny podnosi¢ ciezkich przedmio-
tow. DZzwiganie moze powodowac uszkodzenia sta-

wow, siatkowki oka oraz poszerzenie aorty.



Cechy zespotu Marfana

ENEENE

Dtugie ramiona, nogi
i palce

Bardzo dtugie konczyny, palce.

Wysoka i bardzo
szczupta sylwetka ciata

Niedowaga, wysoka sylwetka.

Skrzywiony kregostup
Wszelkie skrzywienia kregostupa:
skolioza, kifoza, lordoza.

Wady klatki piersiowej
Wklesta lub wystajaca klatka pier-

siowa zwana kurzg lub szewska.

Elastyczne stawy

Nadmierna ruchomos¢ stawow,

szczegolnie w dtoniach i tokciach.

Ptaskostopie

Ptaskostopie, ptaskokoslawe, krzy-

we kolana w ksztatcie X.

Ciasno osadzone zeby, nachodza-
ce na siebie.

Rozstepy na skorze

Widoczne zmiany skérne powsta-

jace bez wyraznej przyczyny.




TJak wykry¢ zespot Marfana?

Ty tez mozesz komus pomoc!

echy zespotu Marfana dla wprawnego oka nie
Csa wcale tak trudne do zidentyfikowania. Trze-
ba jednak pamietac, ze aby zaklasyfikowac¢ osobe do
grupy chorych, wystarczy, aby posiadata ona tylko
kilka z ponizszych cech. Niektére cechy zespotu Mar-

fana sa tatwiejsze do zobaczenia niz inne.

Niektore z cech ZM:

» Dtugie ramiona, nogi i palce u nog i u rak. Czesto
takie palce okresla sie jako pajgkowate.

* Wysoka i bardzo szczupta sylwetka ciata. Czesto
marfani wygladaja na anorektykow i jest to w ich
przypadku bardzo krzywdzace.

e Skrzywiony kregostup, gtéwnie skolioza, ale row-
niez inne schorzenia kregostupa.

o Whklesta lub wystajaca klatka piersiowa. Czesto
deformacja klatki piersiowe] jest okreslana mianem
kurzej lub szewskie].

» Nadmiernie elastyczne stawy.

« Pfaskostopie.

» Sttoczone zeby, bardzo waskie podniebienie, tzw.
gotyckie.

» Rozstepy na skorze niewyjasnionego pochodzenia.
» Duza wada wzroku, najczesciej krétkowzroczonosc

dochodzaca do -30 dioptrii.

Cechy trudniej widoczne

» Problemy z sercem: wiotkos¢ zastawek, niedomy-
kalnos¢ zastawek, poszerzanie struktur serca, wiot-
kos¢ écian aorty powodujaca poszerzenia przy nad-
miernym ciénieniu (tetniaki) lub rozwarstwienia (przy

uderzeniach, dzwiganiu).

Inne objawy to:

» Nagte zapadniecie sie ptuc, tzw. odma samoistna.
» Problemy z oczami, w tym ostra krotkowzrocznosc,
podwichniecie soczewek, odklejenie siatkowki, wezes-

na jaskra i za¢ma.

Jak diagnozuje sie ZM:

Diagnoze zespofu Marfana mozna czesto postawic
po doktadnym badaniu przez lekarzy doswiadczo-
nych w zaburzeniach tkanki tgcznej, w tym:

e Sprawdzeniu szczegdtowej historii medycznej i ro-
dzinnej, w tym informacji o kazdym cztonku rodziny,
ktéry moze byc chory lub ktory zmart nagle z niewy-
jasnionych powoddéw

e Petnym badaniu fizykalnym i badaniach specjali-
stycznych w celu identyfikacji cech zespotu Marfana,
ktore nie sa widoczne podczas badan fizykalnych (np.

echo serca, tomografia komputerowa).

Niektore z cech zespotu Marfana wystepuja w innych
zaburzeniach zwigzanych z tkanka taczng (zespotach
marfanopodobnych), dlatego testy genetyczne moga
by¢ pomocne, gdy diagnoza nie moze byc¢ jedno-
znaczna. Jest mozliwe, ze kto$s ma jedng lub wiecej
cech zespotu Marfana, ale nie wystarczg one do tego
by mie¢ rozpoznanie zespotu Marfana. Dodatkowe
badania innych lekarzy oraz badania genetyczne po-
magaja okresli¢, czy diagnoza jest zwigzana z zespo-
tem Marfana czy innym zespotem marfanopodob-

nym.

Co robi¢, jezeli podejrzewam u kogos ZM?

kardiologiem, okulista, genetykiem.

To zalezy od wieku i wrazliwosci. Najlepiej delikatnie porozmawiac¢ o swoich podejrzeniach,

skierowac do niniejszego biuletynu, lub zaproponowac konsultacje z lekarzem specjalista, np.
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Jakie nagte zdarzenia mogg
wystapi¢ u osob z ZM?

Osoby z zespotem Marfana sg narazone na zwiekszone ryzyko wystapienia sytuacji
kryzysowych zwigzanych z aorta, oczami i ptucami. Moga to byc¢:

@ Zapadniecie ptuca - odma ptucna

© Rozwarstwienie aorty

apadniecie sie ptuca pojawia sie, gdy powietrze
Zlub gaz gromadzg sie w przestrzeni miedzy ptu-
cami oraz w klatce piersiowej i zapobiegaja catkowi-
temu rozprezaniu sie ptuc. Objawy obejmuija:
» Bol w klatce piersiowej, nagty, ostry, ktéry moze
prowadzi¢ do uczucia ciezkosci na klatce piersiowej
» Dusznosc.
» Szybkie tetno.
» Szybki oddech.
» Kaszel.
* Zmeczenie.
» Skoéra moze nabra¢ niebieskawego odcienia (sinica)

ze wzgledu na obnizenie poziomu tlenu we krwi.

© Odwarstwienie siatkdéwki

dwarstwienie siatkowki jest oddzieleniem wraz-
Olivvej na $wiatto btony z tytu oka (siatkowki) od
jej warstwy podtrzymujacej. Odwarstwienie siatkow-
ki moze powodowac trwatg, powazna utrate wzroku
lub slepote, jesli nie jest leczone. Objawy obejmuija:
o Potprzezroczyste plamy o réznej wielkosci, ksztat-
cie i konsystencji w oku.
 Jasne btyski Swiatta, szczegdlnie w obrazie peryfe-
ryjnym.
e Rozmazany obraz, cien lub Slepota w czesci pola

widzenia jednego oka.

ozwarstwienie aorty jest rozdarciem pomiedzy
Rwarstwami aorty, najwiekszego naczynia krwio-
nosnego, ktore niesie krew z serca do catego orga-
nizmu. Rozwarstwi¢ moga sie réwniez inne tetnice,
np. podczas podnoszenia ciezkiego plecaka, rzucania
ciezkim przedmiotem, silnego uderzenia. Rozwar-
stwienie aorty moze by¢ smiertelne, jesli nie bedzie
natychmiast leczone. Wymagana jest pilna pomoc
lekarska. Rozwarstwienie aorty wystepuje niezwyk
-le rzadko u dzieci z zespotem Marfana, ale jest ono
mozliwe. Jego objawy obejmuja:
* Bol w centrum klatki piersiowej, brzucha (zotadka)
lub na plecach. Moze by¢ ciezki”, ,ostry”, ,rozrywaja-
cy” i moze przemieszczac sie od klatki piersiowej do
tytu i / lub do brzucha. Czasami bdl jest mniej ostry,
ale osoba nadal odczuwa, ze ,cos jest bardzo nie w
porzadku”.
* Nudnosci.
* Dusznosc¢.
» Oszotomienie.
» Zanikanie pulsu.

» Drzenie, dretwienie, drzenie skory (parastezja).

o Paraliz.




11

FInne choroby powigzane z ZM?

stnieje wiele zaburzen zwiazanych z zespotem Marfana, ktére powoduja, ze ludzie walczg z tymi samymi lub

podobnymi problemami fizycznymi, a osoby dotkniete tymi zaburzeniami réwniez wymagajg wczesnej i do-

ktadnej diagnozy oraz leczenia.

Wiele zwigzanych z zespotem Marfana zaburzen jest rowniez uwarunkowanych genetycznie i powodujg one
poszerzanie sie aorty, co wymaga regularnej opieki kardiologicznej. Postepy w diagnozowaniu, leczeniu, opiece
i badaniach nad zespotem Marfana prawdopodobnie spowodujg postepy w diagnozowaniu, leczeniu, opiece

i badaniach nad zwigzanymi z nim zaburzeniami - i odwrotnie.

Ten przewodnik koncentruje sie gtownie na zespole Marfana, ale kwestia postepowania z osobami o pokrew-
nych zaburzeniach jest bardzo podobna. Ponadto, poniewaz diagnoza tego zaburzenia jest tak ztozona, a nie-
ktore jego cechy stajg sie bardziej wyrazne dopiero z biegiem czasu, mtodszy cztowiek moze nie mie¢ wystar-
czajaco widocznych cech, ktore zostang oficjalnie rozpoznane jako zespodt Marfana. Koncepcja ta jest czasami

nazywana ,powstajgcym zespotem Marfana“ Rozsadnym jest baczne obserwowanie osoby, ktéry posiada pew-

ne cechy Marfana, ale ktoéra nie zostata w petni zdiagnozowana.

@ Tetniaki dziedziczne i rozwar-
stwienia aorty (FTAAD)

Osoby dotkniete choroba maja tylko jedng ceche ze-

spotu Marfana - poszerzenie aorty i narazenie nag-

ta $mier¢ z powodu rozwarstwienia aorty. Powinny

postepowac zgodnie z zaleceniami dotyczacymi ze-

spotu Marfana.

© Fenotyp MASS

Osoby z tym zaburzeniem posiadajg cechy ZM do-
tyczace wypadania ptatkow zastawki mitralnej, ta-
godnego poszerzenia aorty, cech szkieletowych i
rozstepow skornych. Powinny one by¢ pod opieka
kardiologa i wykonywac¢ badanie echokardiograficzne
co 1-2 lata.

@ Zespot Ectopia lentis

Ludzie z tym zaburzeniem majg podwichniete so-
czewki oczu i zespot cech szkieletowych ZM. Wiek-
sz0$¢ ludzi z tym zaburzeniem ma aorte o normalnej
wielkosci, jednak w dalszym ciagu istnieje u nich ryzy-

ko poszerzenia aorty w pézniejszym zyciu.

© Zespot Bealsa
Osoby z ZB maja wiele cech szkieletowych ZM. Moga

tez mie¢ przykurcze stawodw (np. nie moga wyprosto-
wac w petni kolan, tokci i innych stawow), inny ksztatt
uszu i poszerzanie aorty. Osoby z poszerzeniem aorty
powinny raz w roku mie¢ wykonywane badanie echo

serca.

© Zespdt Loeysa-Dietza

Ludzie z Loeys-Dietz majg pewne cechy szkieletowe
ZM i tetniaki aorty oraz innych tetnic. Majg takze ce-
chy, ktére nie sg obserwowane w zespole Marfana,
w tym skrecenie aorty, szeroko rozstawione oczy

i rozszczepienie tkanki, ktéra wisi z tytu gardta.

© Zespot Ehlersa-Danlosa
Grupa zaburzen genetycznych tkanki tacznej charak-
teryzujaca sie bardzo duzg ruchomoscia stawow, luz-

na, “rozciagliwg” skorg i kruchoscia tkanek.
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Przygotowanie do zabiegéw
stomatologicznych u oséb z ZM

proponowane sposoby zapobiegania powiktaniom

Profilaktyka antybiotykowa

Pacjenci z zespotem Marfana moga na-
leze¢ do grupy najwyzszego ryzyka
wystgpienia infekcyjnego zapalenia wsier-
dzia ( IZW) w zwiazku z zabiegami stomatologicz-
nymi - ze wzgledu na m.in. sztuczne zastawki serca,
wypadanie zastawki mitralnej., rekonstrukcje aorty
Z uzyciem sztucznego materiatu. Bardzo wazne jest
informowanie stomatologa o problemach kardiolo-

gicznych przed planowaniem zabiegdw.

Antybiotykoterapia zalecana jest przed zabiega-
mi z przerwaniem ciggtosci tkanek:

e 7z zakresu chirurgii stomatologicznej takimi jak usu-
wanie i resekcje zebow,

e wszczepianie implantéw zebowych

e przy zabiegach przygotowujacych do implantacji:
regeneracja kosci, podnoszenie dna zatoki szczeko-
wej i przeszczepy kosci, usuwanie torbieli,

e 7 zakresu chirurgii ortognatycznej,

e chirurgii periodontologicznej,

e usuwaniem zmian btony $luzowej,

e zabiegami wymagajacymi interwencji w obrebie
dzigsta takimi jak scaling ( usuwanie kamienia nazeb-
nego),

» poddzigstowa preparacja pod np. korony,

« interwencja w okolicy okotowierzchotkowej - le-

czeniem kanatowym.

Profilaktyka antybiotykowa powinna zosta¢
podana jednorazowo, doustnie 30-60 minut przed
zabiegiem. Zalecanym lekiem u pacjentéw dorostych
jest amoksycylina bez kwasu klawulanowego poda-
na w jednorazowej dawce 2000 mg (np. Duomox),
w przypadku pacjentow 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 prochnicy zebdw,
usuwaniu szwow, stomatologicznej diagnostyce ra-
diologicznej, zaktadaniu czy dopasowywaniu protez
lub aparatéw/klamer ortodontycznych, po wypad-
nieciu zebéw mlecznych, po urazie warg czy btony
Sluzowej jamy ustne;j.

W profilaktyce zakazern w stomatologii rownie waz-
nym czynnikiem jak antybiotykoterapia sa witasciwa
higiena jamy ustnej oraz przestrzeganie zalecen po-

zabiegowych.
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Leki przeciwzakrzepowe

a zabiegi stomatologiczne

pacjentow z zespotem Marfana leczonych
U przeciwzakrzepowo ze wzgledu na m.in.
sztuczne zastawki serca kazdy zabieg z zakresu
chirurgii stomatologicznej powinien by¢ poprze-
dzony konsultacja z lekarzem stomatologiem be-
dacym specjalistg chirurgii stomatologicznej lub
szczekowo-twarzowej w celu oceny ryzyka zza-
krzepowo-zatorowego oraz powiktan krwotocz-
nych.
U pacjentow bez odpowiedniego przygotowa-
nia farmakologicznego zabiegi moze wigzac sie
z groznymi powiktaniami krwotocznymi. Odsta-
wienie lekow przeciwzakrzepowych ,na wtasna
reke” przed zabiegiem chirurgicznym jest bardzo
niebezpieczne i moze wigzac sie z powiktaniami
zatorowo-zakrzepowych. Dlatego zostato wypra-
cowane wspolne stanowisko kardiologiczno-sto-
matologiczne dotyczace zasad postepowania te-
rapeutycznego w przypadku koniecznosci leczenia
stomatologicznego pacjenta bedacego w trakcie

terapii przeciwzakrzepowej.

Ryzyko powiktan krwotocznych zwiaza-
nych z zabiegami stomatologicznymi i chirurgiczny-
mi zostato podzielone w zaleznosci od inwazyjnosci
procedury na 3 kategorie: niskie, posrednie
oraz wysokie.

@ Wiekszos¢ procedur stomatologicznych z za-
kresu stomatologii zachowawczej, protetyki, higie-
nizacji oraz prostej chirurgii stomatologicznej (eks-
trakcja pojedynczego zeba, ekstrakcje rozchwianych
zebow), wszczepienia pojedynczych implantow ze-
bowych metoda bezptatowg zostata zakwalifikowana

do procedur o niskim ryzyku krwawienia.

@ Do procedur o srednim ryzyku krwawienia na-
leza: zabiegi chirurgii periodontologicznej takie jak
m.in. skaling poddzigstowy, plastyka i wyciecie we-
dzidetek warg i jezyka, zabiegi chirurgiczne takie jak
m.in. ekstrakcja zeba z mobilizacja ptata i szyciem,
mnogie ekstrakcje i implantacje, resekcje, operacyjne
usuwanie ,6semek”, zabiegi regeneracji kosci przed
implantacja, w tym np. podniesienie dna zatoki me-
todg zamknietg, a takze wytuszczenie torbieli zebo-
pochodnej, jak réwniez zabiegi zwigzane z procedurg
pobrania materiatu do badania histopatologicznego,

np. biopsja wycinkowa.

@Procedury obarczone duzym ryzykiem krwa-
wienia to zabiegi periodontologicznej chirurgii pla-
stycznej, przeszczepy tkanek miekkich z btony sluzo-
wej podniebienia, jednoczesne wszczepienie 6-10
implantéw, podniesienie dna zatoki metodg otwarta,
zabiegi ortognatyczne, onkologiczne, leczenie zta-

man kosci.

Po ocenie stopnia ryzyka powiktann pozabiegowych
pacjent jest kierowany na konsultacje kardiologiczna
w celu przygotowania do zabiegu. U pacjentow le-
czonych antagonistami witaminy K ( acenokumarol,
warfaryna) w przypadku zleconego przez lekarza kar-
diologa odstawienia leku przed planowanym zabie-
giem niezmiernie wazne jest monitorowanie wartosci
INR, czyli normalizowanego czasu protrombinowego
przez pare dni, w wybranych przypadkach wdrazana
jest terapia pomostowa polegajaca najczesciej na po-

daniu podskérnym heparyny drobnoczasteczkowe).
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Konieczne jest zgtoszenie sie z wynikiem INR wykonanym 24 godziny przed zabiegiem. Wedtug pismiennictwa
wartos¢ INR > 3 jest uznawana za bezpieczna do przeprowadzenia procedury chirurgicznej.

Niezmiernie wazne jest wykonywanie zabiegdw chirurgicznych u pacjentdw z grupy wysokiego ryzyka powi-
ktan krwotocznych przez lekarzy stomatologéw specjalistéw chirurgii stomatologicznej lub szczekowo twarzo-

wej ze wzgledu na umiejetnosc srodzabiegowego zastosowania technik, procedur i narzedzi zmniejszajacych

inwazyjnosc zabiegdw i nasilenia krwawienia., odpowiedniego zaopatrzenia rany.

Po zabiegach wskazane jest chtodzenie powtok twarzy , utrzymywanie wysokiej higieny jamy ustnej z zastoso-
waniem ptynéw i zeli zawierajacej chlorhexydyne, uzywanie miekkich szczoteczek zebowych, przeciwskazane
jest stosowanie irygatorow ze wzgledu na mozliwosc rozejscia sie szwow.
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+Higiena jamy ustnej u oséb z ZM

\/\/szyscy wiemy, jak wazna jest prawidtowa higiena jamy ustnej dla zachowania zdrowia zebdw, dzigset

oraz estetyki usmiechu, lecz nie kazdy zdaje sobie sprawe z jej powagi u pacjentéw z chorobami prze-

wlektymi, tez obcigzonych kardiologicznie - co moze by¢ powigzane z zespotem Marfana.

@ Ubytki prochnicowe nieleczone beda zawsze sie
pogtebiaty z czasem, doprowadzajagc do powiktan
w obrebie miazgi oraz tkanek okotowierzchotkowych
(stany zapalne, martwice, zgorzele, zmiany zapalne
okotowierzchotkowe, torbiele), ktére sg potencjalnym
zebopochodnym ogniskiem zakazenia dla catego or-
ganizmu, powodujac bakteriemie (wysiew bakterii do
krwiobiegu) we krwi, co jest szczegolnie niebezpiecz-
ne u pacjentdw majacych sztuczna zastawke serca

lub rekonstrukcje aorty.

@ Drugim zagrozeniem i wrotami dla bakterii sa
stany zapalne dzigset i przyzebia spowodowane
m.in. przez niewtasciwa higiene jamy ustnej, obec-
nosc ptytki bakteryjnej oraz kamienia nazebnego nad
i poddzigstowego.

@ Z powyzszych powoddw u pacjentéw obcigzo-
nych kardiologicznie zaleca sie wzmozong higiene
jamy ustnej, stosowanie past i ptukanek z fluorem do
codziennej higieny, nici miedzyzebowych oraz iryga-
toréow, regularne przeglady jamy ustnej w gabinecie
stomatologicznym - przynajmniej raz na pot roku,
obserwujac wzmozona aktywnosc préchnicy stoma-
tolog moze zaleci¢ zwiekszenie czestotliwosci tych
wizyt, regularne zabiegi higienizacyjne - skaling, czyli
usuwanie kamienia nazebnego oraz osadu u dyplo-
mowanych higienistek stomatologicznych, potagczone

z fluoryzacjg oraz instruktazem higieny jamy ustnej.

@ Zalecane jest leczenie nawet matych ubytkdéw
prochnicowych i konsultacja u lekarza specjalisty

periodontologii w przypadku podejrzenia zapalenia

przyzebia, regularne wykonywanie przegla-
dowych  zdje¢ pantomograficznych rentgen-
owskich aby wyeliminowac ryzyko prochnicy
wtornej, rozwijajacej sie pod wypetnieniem
lub na powierzchniach stycznych - trudnej do
wykrycia na poczatkowym etapie w badaniu
stomatologicznym, rozwijajacych sie standw
zapalnych okotowierzchotkowych jeszcze przed
wystapieniem dolegliwosci. Doswiadczony sto-
matolog na podstawie ,podejrzanych” na panto-
mogramie zebéw moze zleci¢ dodatkowo wyko-

nanie tomografii komputerowe; .

@Po zabiegach z zakresu chirurgii i periodon-
tologii zalezy Scisle stosowac sie do zalecen
pozabiegowych lekarza lub higienistki, zaleca-

ne jest m.in., pozabiegowe stosowanie ptuka-

nek lub zeli zawierajgcych chlorhexydyne ( np.
Eludril) przez 10 dni.
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+ : L.
Postepowanie przed zabiegiem
chirurgicznym z ZM

N awet pozornie zdrowa i bezobjawowa jama ustna moze byc¢ niestety Zrédtem wielu nieprzyjemnych nie-

spodzianek, niektdre schorzenia dajg o sobie znac i staja sie objawowe dla pacjenta dopiero w dos¢

poznym etapie. Moga to by¢ np. ubytki préchnicowe pomiedzy zebami, niewidoczne w badaniu klinicznym,

obumarcia zeboéw i stany zapalne tkanek okotowierzchotkowych, gteboki kamiert poddzigstowy lub kieszenie

dzigstowe-kostne.

@ Przed zabiegiem chirurgicznym

rzed zabiegiem chirurgicznym - np. kardiochi-
Prurgicznym - bardzo wazne jest wyeliminowanie
ukrytych potencjalnych zebopochodnych ognisk za-
kazenia ktore moga powodowad wysiew bakterii do
krwiobiegu, tzw bakteriemie co moze rezultowac np.
niepowodzeniem zabiegu lub zakazeniem, infekcyj-

nym zapaleniem wsierdzia, nawet zgonem.

@ Badanie u stomatologa

alezy zacza¢ od badania przedmiotowego u sto-
N matologa, ktory oceni klinicznie stan zebdw oraz
przyzebia, standardowo w chwili obecnej pacjent
ma wykonywane badanie tomografii komputerowej
CBCT (Cone Beam Computed Tomography) szczeki
i zuchwy, jest ono obecnie najdoktadniejszym bada-
niem rentgenowskim 3D dostepnym standardowo

w dobrze wyposazonych klinikach stomatologicznych.

© Zakonczenie przygotowania

Pacjent powinien otrzymac pisemne zaswiadcze-
nie od lekarza stomatologa o braku potencjalnych
zebopochodnych ognisk zakazenia i braku przeci-

wskazan do zabiegu.
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Najczestsze problemy
stomatologiczne osob z ZM

N ajczestszymi problemami stomatologicznymi, z jakimi zmagaja sie pacjenci z zespotem Marfana, sa wady

powigzane z wysoko wysklepionym, tzw. gotyckim podniebieniem i waska szczeka.

Naleza do nich:

a) sttoczenia zebow, najczesciej gornych

b) zgryz krzyzowy boczny - w zgryzie gérne zeby
boczne ,chowajg sie” za dolnymi - powinno by¢ od-
wrotnie.

¢) Inne wady zgryzu

d) usmiech dziastowy - ,gummy smile”, nadmierna
ekspozycja dzigset gérnych w usmiechu.

€e) problemy ze stawami skroniowo-zuchwowymi, ta-
kie jak zablokowanie lub wypadanie zuchwy, styszal-
ne kliki lub trzaski w stawach, dolegliwosci bolowe
i napiecia mogace miec¢ potencjalny wptyw na na caty

uktad stomatognatyczny.

Nalezy obali¢ jeden z najczestszych, funk-
cjonujacych w naszym spoteczenstwie mi-
toéw - leczenie ortodontyczne jest LECZE-
NIEM, a nie tylko upiekszaniem.

Dentysci obecnie uwazaja efekt estetyczny za bardzo
pozadany i mity efekt uboczny leczenia ortodontycz-
nego.

Z powyzej opisanych probleméw jedynie usmiech
dzigstowy jest problemem czysto estetycznym ktore-
g0 nie musimy korygowac z przyczyn innych niz chec

poprawy swojego wizerunku.

Konsekwencjami sttoczen

(oprécz zaburzenia estetyki) sg czesdciej wystepujace
ubytki préchnicowe na powierzchniach stycznych ze-
bow, a wiec w miejscach, gdzie trudno je dostrzec
i zdiagnozowac¢ na odpowiednio wczesnym etapie,
stany zapalne dzigset i przyzebia w obrebie sttoczen,
potencjalnie groZzne przy wspotistniejacych proble-

mach kardiologicznych .

Wady zgryzu

takie jak zgryz krzyzowy boczny powoduja nieprawi-
dtowe stykanie sie zebow zaréwno w okluzji (zgryz
statyczny), jak i artykulacji (ruchy doprzednie i bocz-
ne), co prowadzi dtugofalowo do postepujgcego Scie-
rania sie zebow, pekania ich, zanikéw kosci szczeki
i zuchwy, problemdw z dzigstami i przyzebiem, a co
za tym idzie odstaniania sie szyjek zebow i ich nad-
wrazliwosci.

Problemy ze stawami skroniowo-zuchwo-
Wymi moga prowadzi do zespotu TMD (Temporo-
mandibular Disorder) z licznymi, wystepujacymi w
zmienny osobniczo sposéb objawami takimi jak bole
gtowy, migreny, napiecia i bole w obrebie twarzo-
czaszki, bole za gatka oczng, poczucie ,zmeczenia”
twarzy, problemy z zuciem i szerokim otwieraniem
ust.

Niezmiernie wazne jest jak najwczesniejsze udanie
sie do ortodonty w jak najwczesnigjszym wieku,
przed ukonczeniem 7. roku zycia, kiedy szew podnie-
bienny pomiedzy dwoma kos¢mi szczek nie jest jesz-
cze w petni zrosniety i tatwo jest rozszerzy¢ waska

szczeke i skorygowac zgryz krzyzowy boczny.
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@Na koniec DOBRA WIADOMOSC

- z powyzej opisanymi problemami zmaga sie olbrzymi
procent naszego spoteczenstwa, nie sg one ,zarezerwowane”
dla osdb z zespotem Marfanai wspoétczesna ortodoncja swiet-
nie sobie z nimi radzi - zaréwno u dzieci, jak i u dorostych.
Rekomendowane jest leczenie w gabinecie, w ktérym pac-
jent jest prowadzony zespotowo przez ortodonte oraz
specjaliste od zaburzen okluzji i artykulacji.
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i czym warto pamietac

Na co dzien i od swieta

") Przyjmowanie Ochrona zdrowia
lekéw

Chorzy na zespdt Marfana czesto przyjmuja . Na swiecie jest tylko kilka wyspecializo-
wiele lekéw wptywajacych na czynnosc ser- wanych osrodkéw w leczeniu chorych na

ca. zespot Marfana.

Wady sercai Pomoce w
niewydolnosc¢ poruszaniu sie.

S zesto u chorych na ZM wystepuja wady Wielu chorych potrzebuje réznych udogod-
/serca ie jak niedomykalnosci zastawek, nien w poruszaniu sie, ale réwniez o wiele
aIeQ/\M'éz inne wady miesnia sercowego. wyzszych stotéw, biurek, krzeset itp.

Dbatosc o stan Nagte przypadki
zdrowia

Niezwykle wazny jest staty nadzor specjali- W przypadku nagtego pogorszenia sie sta-

stow nad stanem zdrowia chorego z zespo- nu zdrowia nalezy jak najszybciej zawiaodo-

tem Marfana. mi¢ pogotowie ratunkowe.

Jezeli niniejszy biuletyn nie odpowiedziat na wszystkie Twoje pytania, zapraszamy
serdecznie do kontaktu z nami za posrednictwem maila, Facebooka, telefonu.

-,
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ProDentist

www.prodentist.com.pl

ul.Broniewskiego 3 ul.Burakowska 16b
01-785 Warszawa 01-066 Warszawa
+22 83 36 620 +22 83 35 652

www.prodentist.com.pl

Ten przewodnik jest czeSciowym ttumaczeniem materiatéw dostarczonych przez The Marfan Foundation.
Jesli jeste$ zainteresowany tym tematem, odwiedzZ strone marfan.org w celu uzyskania materiatéw
zaaprobowanych przez profesjonalny komitet doradczy Marfan Fundation. Dane kontaktowe znajdziesz ponizej.

Warszawa, 2024

Biuro w Warszawie

ul. Putkowa 58

01-969 Warszawa

600 35 10 20 / 502 660 280

Kontakt:

lwona Czabak / iwona.czabak@marfan.org.pl

Pawet Czabak /pawel.czabak@marfan.org.pl

KOLO WARSZAWSKIE | MARFAN.ORG.PL  nam udostepnione przez Marfan Foundation.

M A R FA N P O L S Wszelkie zdjecia wykorzystane w niejszej publikacji pochodza z serwiséw:
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