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НЕВІДКЛАДНИХ СТАНІВCase Study

Випадок із практики

введение
Синдром Марфана (СМ) — редко встречающееся 

заболевание соединительной ткани, которое в 70–85 % 
случаев наследуется по аутосомно-доминантному типу 
[1, 2], а в 25 % обусловлено спонтанными мутациями 
в гене [3], имеет распространенность приблизительно 
1 случай на 5000 населения [4] и встречается с одинако-
вой частотой у представителей обоих полов и всех рас 
[5, 6]. 

СМ наряду с другими наследственными заболева-
ниями соединительной ткани стоит на втором месте 
среди причин, вызывающих аневризму аорты (АО) [4, 
7, 8], которая из-за большой вероятности расслоения и 
разрыва является ведущим фактором, определяющим 
прогноз у пациентов с СМ [3, 9–11]. 

Для диагностики СМ используются так называемые 
Гентские критерии [12, 13], согласно которым (в по-
следнем пересмотре 2010 года) ключевую роль играет 
наличие расширения (или расслоения) корня аорты и 
эктопии хрусталика [14]. Также учитывается наличие 
семейного анамнеза и внешних характерных для СМ 
признаков [14, 15]. 

Течение аневризматического расширения аорты, 
как правило, имеет прогрессирующий характер и в 
большинстве случаев при отсутствии своевременного 
оперативного вмешательства [16, 17] заканчивается ле-
тальным исходом. Средняя выживаемость пациентов в 
подобных случаях составляет 40 лет [9, 11, 18]. 

Прогноз обычно хуже у женщин [16], что связано 
с атипичной или бессимптомной манифестацией [3, 
9, 19]. Именно это и приводит к поздней диагностике 
АО, часто на стадии, уже осложнившейся расслоени-
ем аорты, или на стадии очень обширного поражения 
аорты, что обусловливает невозможность успешного 
хирургического вмешательства [18, 20]. Наш клиниче-
ский случай демонстрирует важность своевременной 
постановки диагноза СМ.

клинический случай
14.03.2011 г. в кардиологическое отделение Харьков-

ской железнодорожной больницы поступила пациентка 
А., 33 лет, с жалобами на чувство дискомфорта в груд-
ной клетке, головную боль, чувство учащенного сердце-
биения, повышение артериального давления (АД).
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Во время объективного осмотра выявлены: астени-
ческий тип телосложения (масса тела 65 кг, рост 180 см, 
индекс массы тела 20,1 кг/м2), воронкообразная де-
формация грудной клетки, сколиоз нижнегрудного и 
поясничного отделов позвоночника, гипоплазия скул. 
Перкуторно над легкими — ясный легочный звук, 
 аускультативно — везикулярное дыхание. При аускуль-
тации сердца тоны ритмичные, акцент II тона на аорте, 
систолический шум на верхушке. Пульс 88 уд. в 1 мин. 
АД 140/100 мм рт.ст. Со стороны других органов и систем 
патологических симптомов не отмечалось. Из анамнеза 
жизни выяснилось, что отец пациентки умер в возрасте 
33 лет от разрыва аорты. В клинико-биохимических по-
казателях отклонений от нормы обнаружено не было. 
На электрокардиограмме (ЭКГ) был зарегистрирован 
правильный синусовый ритм, неполная блокада правой 
ножки пучка Гиса (рис. 1). При эхокардиографическом 
(ЭхоКГ) исследовании выявлено: пролапс митрального 
клапана 1,3 см, митральная регургитация I ст., диффуз-
ная дилатация аорты, EF 77 %.

Учитывая характерный габитус пациентки, ее на-
следственный анамнез и данные ЭхоКГ (а именно — 
наличие дилатации аорты), был заподозрен синдром 
Марфана, для уточнения состояния дилатированной 
аорты пациентка была направлена на компьютерную 
томографию (КТ). Получены следующие данные КТ 
(рис. 1): расслоение нисходящей грудной аорты, на-
чинающееся непосредственно дистальнее устья левой 
подключичной артерии и распространяющееся на 
брюшную и общие подвздошные артерии; истинный 
диаметр просвета около 25 % от общего диаметра аор-
ты; устья общей печеночной, селезеночной, верхней 
брыжеечной артерий на передней стенке истинного 
просвета. Аплазия чревного ствола. S-образная ско-
лиотическая деформация позвоночника. Птоз правой 
почки.

Таким образом, учитывая все полученные данные 
(анамнестические, данные физикального осмотра и 
данные инструментальных методов), был поставлен 
диагноз: синдром Марфана. Аневризма аорты, тип III 

по Дебейки, тип B по Стенфорду. Пролапс митрально-
го клапана III степени. Нейроциркуляторная дистония 
по гипертоническому типу. В удовлетворительном со-
стоянии пациентка была выписана и направлена на 
консультацию в Вильнюсский кардиохирургический 
центр для решения вопроса о возможности хирургиче-
ского лечения патологии аорты. 

Пациентка проконсультирована в Вильнюсском 
кардиохирургическом центре, где повторно были про-
ведены ЭхоКГ и КТ грудной и брюшной аорты. При 
КТ выявлены признаки расслоения грудной и брюш-
ной части нисходящей аорты с истинными и ложны-
ми просветами. Дилатация грудной и брюшной частей 
нисходящей аорты. На уровне бифуркации инфраре-
нальной аорты видны признаки пристеночного тром-
боза. Таким образом, диагноз был подтвержден, од-
нако оперативное лечение не было показано в связи 
с масштабностью диссекции. Рекомендовано продол-
жать консервативное лечение для коррекции частоты 
сердечных сокращений (ЧСС) и АД. Для контроля со-
стояния аневризмы рекомендовано повторное прове-
дение КТ через 6 месяцев. 

В период с 2012 по 2018 г. пациентка ежегодно была 
госпитализирована в кардиологическое отделение для 
коррекции АД и оценки состояния аневризмы. Отри-
цательной динамики по результатам КТ не регистриро-
валось. Начиная с 2014 года стали беспокоить перебои 
в работе сердца, нестабильность цифр АД. На ЭхоКГ 
диагностирована гипертрофия миокарда левого желу-
дочка, при проведении холтеровского мониторирова-
ния — частые желудочковые экстрасистолы. Выставлен 
диагноз: синдром Марфана с признаками расслоения 
аневризмы аорты (грудной отдел — бифуркация, тип II 
по Дебейки). Пролапс митрального клапана III ст. с ми-
тральной регургитацией I–II ст. Артериальная гипер-
тензия II ст., 2-я стадия. Гипертензивное сердце. Желу-
дочковая экстрасистолическая аритмия. СН I ст., II ФК 
по NYHA. Проведена коррекция терапии. Очередное 
ухудшение состояния отмечалось в июле 2019 г., когда 
на фоне повышения АД до 170/100 мм рт.ст. усилились 

Рисунок 1. Компьютерная томография аорты и подвздошных артерий на 4-срезовом спиральном 
томографе Aquilion TOSHIBA с толщиной среза 3 мм, контрастирование: Omnipaq 350 — 100,0 болюсно, 

постпроцессинг с применением программ реконструкции MPR, SSD, MIP, VRT
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жалобы на перебои в работе сердца, отрицательной ди-
намики по данным лабораторных и инструментальных 
исследований не выявлено. После соответствующей 
терапии с целевыми цифрами АД 120/80 мм рт.ст. паци-
ентка была выписана. 

Через месяц после выписки (август 2019 г.) в 15:10 
пациентка была экстренно госпитализирована в кар-
диореанимационное отделение с жалобами на боли за 
грудиной, между лопатками и в нижних отделах живо-
та, одышку, слабость, головокружение, перебои в работе 
сердца. На момент поступления состояние крайне тяже-
лое. АД 70/40 мм рт.ст., ЧСС 100 уд/мин. Кожные по-
кровы бледные, влажные, холодные. Тоны сердца глу-
хие, акцент II тона над аортой. Систолический шум на 
верхушке и в точке Боткина — Эрба. На ЭКГ: ритм си-
нусовый, частая желудочковая экстрасистолия. На УЗИ 
сердца: уплотнение стенок аорты, створок аортального 
и митрального клапанов. Аневризма корня аорты. Ди-
латация восходящего отдела аорты. Признаки расслое-
ния корня аорты, восходящего отдела аорты (на протя-
жении 65–70 мм). Нельзя исключить частичный отрыв 
(отслоение) правой коронарной створки аортального 
клапана. Аортальная регургитация I ст., нерезкая дила-
тация полости левого предсердия. В 17:05, несмотря на 
проводимую терапию, состояние больной прогрессив-

но ухудшалось, усилились признаки острой сердечной 
недостаточности, наступила остановка эффективного 
кровообращения и дыхания, был зафиксирован идио-
вентрикулярный ритм с переходом в асистолию (рис. 2). 
Реанимационные мероприятия успеха не имели. 

При патологоанатомическом исследовании вы-
ставлен заключительный диагноз: синдром Марфана. 
Расслаивающая аневризма аорты (тип 1А), острое те-
чение. Гипертоническая болезнь с концентрической 
гипертрофией миокарда левого желудочка. Ослож-
нение: разрыв интимы в восходящей части аорты с 
расслоением адвентициальной оболочки до уровня 
грудного отдела аорты (рис. 3) и прорывом крови в 
плевральную полость. Гемоторакс правосторонний 
(200 мл). Острая сердечно-легочная недостаточность. 
Отек легких. Острое малокровие внутренних органов. 
Сопутствующий диагноз: хронический глубокий неак-
тивный гастрит без атрофии желез.

выводы 
Ранняя диагностика СМ с последующим монито-

рингом пациентов способствует своевременному вы-
явлению таких серьезных осложнений, как аневризма 
аорты, что позволяет вовремя назначить кардиохирур-
гическую коррекцию, тем самым улучшив прогноз в 
данной группе пациентов.
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Випадок із практики  /  Case Study
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Розшаровуюча аневризма аорти 
як одна з вагомих причин летальності при синдромі марфана 

на прикладі клінічного випадку

Резюме. Синдром Марфана поряд з іншими спадковими за-
хворюваннями сполучної тканини посідає друге місце серед 
причин аневризми аорти. Прогноз пацієнтів з аневризмою 
аорти залежить від ранньої діагностики та, відповідно, ранньо-
го хірургічного лікування. У нашій статті подано клінічний ви-
падок пацієнтки з пізно діагностованим синдромом Марфана, 

що був ускладнений на момент діагностики розшаруванням 
аневризми аорти і в подальшому (на тлі нестабільних цифр ар-
теріального тиску) — розривом висхідного відділу аорти.
Ключові слова: синдром Марфана; спадкові захворювання 
сполучної тканини; аневризма аорти; розшарування аорти; 
розрив аневризми аорти
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Aortic dissection as one of the leading causes of death 
in marfan syndrome: a clinical case

Abstract. Marfan syndrome, along with other hereditary con-
nective tissue diseases, is the second most common cause of aortic 
aneurysm. The prognosis of patients with aortic aneurysm depends 
on early diagnosis and, consequently, early surgical treatment. This 
article presents a clinical case of late diagnosed Marfan syndrome 

that was complicated by aortic dissection and subsequently (on the 
background of unstable blood pressure) — by rupture of the as-
cending aorta.
Keywords: Marfan syndrome; hereditary connective tissue di-
seases; aortic aneurysm; aortic dissection; ruptured aneurysm


