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Сердечно-сосудистые заболевания являются 
основной причиной осложнений течения бе-
ременности во всем мире, и определенный 

вклад в это вносят наследственные аортопатии, 
наиболее полно описанные при известных диф-
ференцированных, синдромных формах диспла-
зии соединительной ткани – синдроме Марфана, 
Элерса – Данло и др. [1–8, 11, 14, 15, 17, 19, 21, 
23]. Синдром Марфана – аутосомно-доминантное 
заболевание из группы наследственных патоло-
гий соединительной ткани (частота встречаемо-

сти  – 1:10 000), ассоциированное с мутациями 
гена FBN1, кодирующего синтез фибриллина-1 [1, 
3, 7, 9, 14]. Поражения аорты при синдроме Мар-
фана связаны со значительным риском неблаго-
приятных исходов для матери и плода во время 
беременности и родов из-за высокой вероятности 
развития расслоения аорты, особенно в III триме-
стре беременности и раннем послеродовом пери-
оде [1–8, 11, 14, 15, 17, 19, 21, 23]. 

Во время беременности риск развития ослож-
нений со стороны аорты (наравне с эндокардитом, 
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митральной регургитацией, суправентрикулярной 
экстрасистолией и сердечной недостаточностью) 
определяется диаметром восходящей аорты до за-
чатия [2, 3, 5, 7–9, 11, 12, 16]. Диаметр аорты ≥4,0 см 
(высокий риск) считается относительным противо-
показанием к беременности при синдроме Марфана 
(следует учитывать отягощенный наследственный 
анамнез, а также скорость прогрессирования дилата-
ции аорты); альтернативой является протезирование 
восходящей аорты до беременности [7]. По данным 
ряда авторов, у пациенток с диаметром аорты ≥4,0 см 
могут развиваться опасные для жизни расслоение 
или разрыв аорты, нередко требующие хирургиче-
ского вмешательства во время беременности [6–8, 
18, 20]. Диаметр аорты ≥4,5 см в начале беременно-
сти или же прогрессивное расширение корня аорты 
≥5 мм/год обусловливает очень высокий риск разви-
тия осложнений в третьем триместре беременности, 
во время родов и в раннем послеродовом периоде 
(до 10 %) [7, 12, 16, 19]. Наличие в анамнезе рассло-
ения аорты или профилактическое протезирование 
корня аорты до беременности также являются факто-
рами риска развития осложнений со стороны аорты 
во время беременности. У пациенток с синдромом 
Марфана и диаметром аорты <4,0 см риск развития 
осложнений со стороны аорты значительно ниже – не 
более 1 % (низкий и умеренный риск) [7, 12, 16]. 

Всемирной организацией здравоохранения была 
предложена «Модифицированная классификация 
материнского риска во время беременности», со-
гласно которой женщины с синдромом Марфана без 
дилатации аорты имеют риск II/III в зависимости от 
сопутствующей патологии (низкий риск материнской 
смертности и умеренный – заболеваемости/ высокий 
риск материнской смертности и значительный  – за-
болеваемости); расширение аорты 4,0–4,5 см со-
ответствует риску III (высокий риск материнской 
смертности и значительный – заболеваемости); рас-
ширение аорты >4,5 см соответствует риску IV (очень 
высокий риск материнской смертности и значитель-
ный – заболеваемости) [2, 5, 11, 15]. Хотелось бы от-
метить, что риск расслоения и разрыва аорты присущ 
всем женщинам при синдроме Марфана, даже тем, 
кому проведено оперативное протезирование аорты 
до беременности. Кроме того, не существует абсо-
лютно безопасного диаметра аорты в плане прогно-
зирования расслоения, которое возможно при любом 
исходном диаметре аорты [23].

Повышенный риск развития осложнений со сторо-
ны аорты при синдроме Марфана связан как с гормо-
нальными, так и с гемодинамическими изменениями 
во время беременности, приводящими к гиперволе-
мии и гиперкинетическому типу кровообращения [2, 
5, 11, 15]. Благодаря увеличению частоты сердечных 
сокращений (ЧСС) и ударного объема, сердечный 
выброс постепенно повышается и переходит в плато 
примерно на 32-й неделе беременности – на 30–50 % 
выше такового уровня у небеременных. Эти изме-
нения могут увеличивать нагрузку на артериальную 
стенку и усиливать эндотелиальную дисфункцию, ко-
торые способствуют прогрессированию дилатации 
восходящего отдела аорты и повышенному риску ее 
расслоения или разрыва. Гормональные изменения 
при беременности также могут привести к гистоло-
гическим изменениям в аорте, увеличивая риск раз-
вития осложнений. Даже у здоровых беременных 
возможно расширение корня аорты, которое усили-
вается в течение III триместра и остается увеличен-

ным в среднем на 1 мм до 6 недель после родов [2, 5, 
7, 11, 15].

В ряде ретроспективных исследований, помимо 
развития серьезных ССО во время беременности и 
родов, у пациенток с синдромом Марфана отмечены 
такие акушерские осложнения, как: преждевременные 
роды, послеродовое кровотечение, преждевремен-
ный разрыв плодных оболочек, истмико-цервикаль-
ная недостаточность, увеличение числа оперативного 
родоразрешения, более частое выявление синдрома 
задержки роста плода, увеличение перинатальной и 
неонатальной смертности [4, 7, 8, 12, 14, 16].

Консультирование до беременности
Учитывая аутосомно-доминантный тип наследо-

вания заболевания, все женщины с синдромом Мар-
фана, достигающие детородного возраста, должны 
быть проконсультированы кардиологом и генетиком 
в отношении риска развития осложнений со стороны 
аорты во время беременности и о риске наследова-
ния патологии аорты у ребенка (50 % по закону Мен-
деля) [1, 3, 7, 19, 20]. Альтернативы беременности, 
такие как усыновление или суррогатное материн-
ство, также следует обсудить с женщинами группы 
высокого риска (диаметр аорты >4,0 см). Если бе-
ременность уже наступила, следует рассмотреть 
вопрос о прерывании беременности, особенно при 
очень высоком риске развития расширения и рас-
слоения аорты [7].

Ранее, в 2006–2008 годах, Американская колле-
гия кардиологов и Американская ассоциация серд-
ца рекомендовали проводить с каждой женщиной с 
синдромом Марфана беседу в отношении отказа от 
беременности ввиду высокого риска развития ос-
ложнений со стороны аорты. Но в настоящее время 
стараются избегать подобной тактики и просто ин-
формировать женщину о возможных исходах бере-
менности, как в отношении матери, так и плода [7, 12, 
16].

Если беременность нежелательна, то стоит дать 
соответствующие рекомендации относительно кон-
трацепции, чтобы минимизировать вероятность не-
запланированной беременности [2, 5, 7, 11, 15].  
В целом консультирование до зачатия должно учиты-
вать риски неблагоприятных исходов беременности и 
развитие сердечно-сосудистых событий, кроме того, 
в акушерских центрах должны быть рассмотрены и 
учтены все возможные осложнения при родоразре-
шении женщин с синдромом Марфана [15].

Ведение беременности
Предпочтительным методом обследования сер-

дечно-сосудистой системы с оценкой диаметров 
восходящей и нисходящей аорты, сердечной и кла-
панной функции является трансторакальная эхокар-
диография с целью оценки риска развития ССО во 
время беременности и определения показаний для 
планового хирургического вмешательства [2, 5, 7, 11, 
15]. Беременные женщины с синдромом Марфана и 
доказанными изменениями аорты должны проходить 
ежемесячно или раз в два месяца эхокардиографи-
ческое измерение размеров восходящей аорты, даже 
если до беременности этот размер не превышал 4 
см. Кроме того, необходим ежедневный контроль 
ЧСС и артериального давления (АД) [7, 8, 12, 16, 18]. 
Другие методы визуализации и мониторинга разме-
ров аорты включают магнитно-резонансную томогра-
фию (МРТ), компьютерную томографию (КТ) и транс-
эзофагеальную эхокардиографию [2, 5, 7, 11, 15]. 
Между тем использование КТ во время беременности 
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ограничено, как и контрастирование гадолинием при 
МРТ, поскольку гадолиний проникает через плаценту 
и его отдаленные побочные эффекты еще не изучены, 
а проведение КТ подвергает мать и плод ионизиру-
ющему излучению [7, 23]. При недостаточно инфор-
мативной трансторакальной визуализации или риске 
развития аневризмы нисходящей или брюшной аор-
ты предпочтительно проведение МРТ без гадолиния 
[2, 5, 7, 15]. Оценка анамнеза, в том числе семейного, 
также важна для определения дальнейшей тактики 
ведения пациентки [19, 20].

Беременные женщины с синдромом Марфана 
и очень высоким риском развития осложнений со 
стороны аорты (диаметр >5 см) представляют со-
бой серьезную клиническую проблему. Учитывая 
уникальную природу каждого клинического случая, 
пациенткам показан строго индивидуальный мульти-
дисциплинарный подход, включающий совместное 
наблюдение перинатолога, кардиолога, кардиохи-
рурга, акушера-гинеколога и анестезиолога. Если 
пациентка не желает прерывать беременность, ей ча-
сто требуется постельный режим в течение всей бе-
ременности, а также постоянный контроль за состоя-
нием сердечно-сосудистой системы при совместном 
ведении с акушером-гинекологом [7, 15].

Медикаментозная терапия
Медикаментозная терапия во время беременно-

сти показана всем пациенткам с синдромом Марфана 
для снижения рисков, связанных с прогрессировани-
ем расширения и расслоения стенки аорты. Пре-
паратами первой линии считаются селективные бе-
та-адреноблокаторы, которые достоверно снижают 
скорость дилатации аорты и улучшают выживаемость 
у небеременных взрослых пациентов с синдромом 
Марфана [2, 5, 7, 11, 13, 15, 18]. Назначения атено-
лола, пропранолола во время беременности следует 
избегать, поскольку они относятся к категории D (по 
классификации FDA) из-за высокого риска влияния 
на плод [2, 7, 12, 13, 15, 16, 23]. 

Кроме того, существует прямая зависимость меж-
ду повышением АД и прогрессированием расслоения 
аорты. В связи с этим показан постоянный контроль 
АД (целевое систолическое АД менее 140 мм рт. ст., 
диастолическое  – менее 90 мм рт. ст). Оптимально 
суточное мониторирование АД перед назначением 
антигипертензивной терапии [2, 5, 7, 11, 13, 15, 18, 
23]. Немедикаментозная терапия повышения АД за-
ключается в ограничении приема соли и жидкости [2, 
5, 11, 15, 23]. В последнее время получено все боль-
ше положительных результатов, свидетельствующих 
об эффективности ингибиторов ангиотензинпревра-
щающего фермента и блокаторов рецепторов к анги-
отензину в отношении предотвращения расширения 
аорты при синдроме Марфана. Однако использова-
ние этих препаратов во время беременности проти-
вопоказано в связи с их тератогенным эффектом. По 
этой причине при развитии беременности показан 
перевод пациенток на селективные бета-адрено-
блокаторы [7]. И хотя мета-анализ 2007 года проде-
монстрировал отсутствие положительного эффекта 
бета-адреноблокаторов на прогрессирование уве-
личения диаметра аорты, результаты недавно прове-
денных исследований демонстрируют, что отсутствие 
терапии этой группой препаратов во время беремен-
ности сопровождается прогрессивным расширением 
аорты [9, 13]. Из-за риска развития осложнений со 
стороны аорты в послеродовый период медикамен-
тозная терапия должна быть продолжена в течение 

как минимум 3 месяцев после родов с дальнейшим 
пролонгированием при наличии индивидуальных по-
казаний [7].

Роды 
Ведение родов у женщин с синдромом Марфана 

и дилатацией аорты должно быть сосредоточено на 
снижении давления на стенку аорты для профилакти-
ки ее расслоения, что включает в себя, в первую оче-
редь, предотвращение резких колебаний АД [2, 3, 5, 
7, 11, 15].

Срок и способ родоразрешения должны быть за-
планированы заранее и основываться на степени рас-
ширения аорты, наличии или отсутствии сердечной 
недостаточности, а при ее наличии – оценки функцио- 
нального класса. У женщин с низким и умеренным ри-
ском развития осложнений (диаметр аорты <4,0 см) 
возможно проведение родов через естественные ро-
довые пути. При этом рекомендуется эпидуральная 
анестезия, на боку, во избежание окклюзии нижней 
полой вены и существенных перепадов АД во время 
схваток [4, 7]. Возможно использование акушерских 
щипцов или вакуум-экстрактора для снижения гемо-
динамического стресса, связанного со вторым пери-
одом родов [7]. Между тем регионарная анестезия 
может быть технически сложна у пациенток со сколи-
озом. Существуют свидетельства о неудачной эпиду-
ральной анестезии при синдроме Марфана, что обу-
словлено расширением твердой мозговой оболочки, 
снижением концентрации анестетика [4, 7]. Кроме 
того, симпатэктомия из-за нейроаксиальной блока-
ды может существенно затруднить реанимационные 
мероприятия в случае развития острого расслоения 
аорты [7].

При высоком риске развития осложнений (диа-
метр аорты >4,0 см) показано кесарево сечение под 
общей анестезией. Преимущества общей анестезии 
включают защиту дыхательных путей, а также сни-
жение риска гемодинамических сдвигов при исполь-
зовании ингаляционных анестетиков [2, 5, 7, 11, 15]. 
Однако у пациенток с синдром Марфана возможны 
затруднения с интубацией трахеи, в связи с чем со-
отношение риска и пользы общей анестезии должно 
быть тщательно взвешено [7]. 

Расслоение аорты
Расслоение и разрыв аорты во время беременно-

сти связаны с высоким риском материнской (до 30 %) 
и внутриутробной (до 50 %) смертности [7]. Расслое-
ние стенки аорты (диссекция аорты – от лат. dissectio, 
от dissecare, рассекать) характеризуется непрерыв-
ным поступлением крови через поврежденную инти-
му между слоями аортальной стенки. При синдроме 
Марфана частота расслаивающей аневризмы аорты 
во время беременности составляет 4,5–6 % случаев 
[3, 5, 10, 20].

Большинство расслоений происходит в восходя-
щем отделе аорты, хотя описаны случаи расслоения 
нисходящей и брюшной аорты [7]. В соответствии с 
анатомической классификацией Де Бейки выделя-
ют расслоение аорты I типа (местом возникновения 
разрыва интимы является восходящая аорта, а рас-
слоение распространяется на дугу и часто дисталь-
нее  – на грудной и брюшной отделы аорты), II типа 
(разрыв интимы локализуется в восходящей части, 
расслоение ограничено только восходящей аортой) 
и III типа (разрыв интимы локализуется в нисходящей 
грудной аорте, распространяется чаще антеградно 
дистально, с вовлечением только грудного отдела и/
или и грудного, и брюшного отделов, реже  – ретро-
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градно на дугу и восходящую аорту). Согласно анато-
мической классификации Стэнфорда выделяют тип А 
расслоения аорты, характеризующийся вовлечением 
восходящей аорты (включает тип I и II в классифика-
ции Де Бейки), и тип В  – с вовлечением дистальной 
или нисходящей аорты (соответствует типу III Де Бей-
ки). Многочисленные попытки дополнительно разде-
лить обе классификации на подтипы не увенчались 
успехом [5, 15]. 

Наиболее неблагоприятен тип А расслоения аорты 
(поражение восходящей и/или нисходящей аорты), 
возникающий, по данным разных авторов, в 50–89 % 
всех расслоений во время беременности, в то время 
как тип B встречается реже [7, 23]. 

Клинически острое расслоение стенки аорты ха-
рактеризуется ярко выраженным болевым синдро-
мом. При типе А расслоения пациентки жалуются на 
боль в груди (22  %), при типе В  – в спине и животе 
(43 %), также характерны обмороки (13 %) [5, 10, 11, 
22]. 

Дифференциальный диагноз острого расслоения 
аорты проводится с острым инфарктом миокарда и 
тромбоэмболией легочной артерии и требует особой 
тщательности, поскольку антиагреганты, антикоа-
гулянты и фибринолитические средства строго про-
тивопоказаны у этой категории больных [5, 10, 11]. 
Наиболее информативными методами диагностики 
являются трансторакальная и трансэзофагеальная 
эхокардиография, КТ и МРТ (100  % чувствитель-
ность и специфичность при расслоении аорты) [5, 
23]. При остром расслоении аорты выбирают самый 
информативный метод исследования, параллельно 
проводя мониторирование жизнеспособности плода 
(ультразвуковая допплерография, непрерывная кар-
диотокография и др.) [5, 7]. 

Рекомендации по ведению беременных с рассло-
ением аорты зависят не только от локализации анев-
ризмы, но и от срока беременности. В I и II триместрах 
острое расслоение аорты типа А требует срочного хи-
рургического лечения.

В III триместре при наличии жизнеспособного пло-
да показано вначале досрочное оперативное родо-
разрешение путем кесарева сечения с последующим 
протезированием аорты [5, 7, 23]. При расслоении 
аорты типа B (для стабилизации АД и адекватного кон-
троля боли) возможно использование медикаментоз-
ной терапии селективными бета-адреноблокатарами. 
Хирургическое вмешательство или эндоваскулярная 
установка стент-трансплантатов при расслоении аор-
ты типа B возможны при развитии жизнеугрожающих 

состояний, таких как: резкое ухудшение гемодинами-
ки, прогрессирование расслоения, увеличение разме-
ров аневризмы аорты или неконтролируемое АД [5, 7, 
10, 11]. Длительно сохраняющийся риск расслоения 
аорты после родов диктует необходимость более ча-
стого хирургического вмешательства у женщин с син-
дромом Марфана в послеродовый период по сравне-
нию с нерожавшими [7]. 

Особенности хирургического вмешательства 
при синдроме Марфана

Риск материнской и перинатальной смертности 
при проведении кардиохирургического вмешатель-
ства во время беременности у женщин с синдромом 
Марфана может достигать 3 и 20  % соответственно 
[2, 5, 7, 11, 15]. Перинатальные риски обусловлены 
использованием гипотермии. Риск развития маль-
формаций плода может быть выше при хирургиче-
ском вмешательстве во время I триместра, в то вре-
мя как вмешательство в III триместре повышает риск 
преждевременных родов и материнскую смертность. 
Во время кардиохирургического вмешательства кар-
диомониторный контроль за сердцебиением плода 
обязателен [7].

Сроки планового оперативного родоразрешения 
определяются гестационным возрастом плода и ри-
ском развития осложнений со стороны аорты у мате-
ри в случае пролонгирования беременности. Плано-
вое протезирование аорты во время беременности 
при синдроме Марфана проводится на сроке 13–28 
недель, что позволяет избежать рисков, связанных с 
сердечно-сосудистой хирургией во II и III триместрах 
[2, 5, 7, 15].

Послеродовое ведение
При синдроме Марфана риск расслоения или раз-

рыва аорты после родов сохраняется до 6 месяцев 
[7]. Сроки хирургической коррекции в послеродовый 
период в настоящее время не установлены, но опре-
деляются стабилизацией гемодинамики и эффектив-
ностью медикаментозной коррекции [5, 7, 23].

Заключение
Многопрофильный, мультидисциплинарный под-

ход к ведению беременности, родов и послеродового 
периода у женщин с синдромом Марфана, совмест-
ное ведение со смежными специалистами в лицен-
зированных учреждениях с самого раннего срока бе-
ременности, разработка кризисного плана в случае 
развития расслоения аорты позволяют существенно 
улучшить прогноз, снизить перинатальную и мате-
ринскую смертность, увеличить продолжительность 
жизни до 60–70 лет [7, 19, 23]. 
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