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Аннотация. В настоящей статье представлен клинический случай острого расслоения аорты у беремен-
ной с синдромом Марфана. Синдром Марфана – заболевание, ассоциированное с высокой частотой аорто
связанных событий и летальности. Беременность у таких пациенток является предиктором увеличения часто-
ты осложненных родов, тяжелого течения послеродового периода, а также грозного острого хирургического 
состояния – расслоения аорты. Острое расслоение аорты во время беременности может быть фатальным как 
для матери, так и для ребенка, особенно у пациенток с синдромом Марфана.

Целью освещения клинического случая является анализ клинической картины и примененных визуализи-
рующих методов диагностики, которые позволили установить правильный диагноз и выбрать оптимальный 
метод хирургического лечения.
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Abstract. The article presents a clinical case of acute aortic dissection in a pregnant woman with Mafran syn-
drome. Marfan syndrome is a disorder associated with a high frequency of aortic adverse events and risk of mortal-
ity. Marfan syndrome during pregnancy is a predictor of potential complications in childbirth and the postpartum 
period, as well as acute surgical conditions, i.e. aortic dissection. Pregnancy with acute aortic dissection can be fatal 
to both the fetus and the mother, particularly to women with Marfan syndrome.

The purpose of the case observation is to analyze the condition’s clinical picture and applied imaging methods 
that allow for correct diagnostics and surgical treatment of the specified disease. 
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ВВЕДЕНИЕ
Расслоение аорты – ургентное состояние, частота 

которого составляет 5–10 случаев на 100 тыс. насе-
ления в год. При естественном течении летальность 
от аорто-ассоциированных катастроф составляет 1 % 
в течение первого часа от начала заболевания, в те-
чение первых двух суток умирает более 48 % пациен-
тов, а к концу первого месяца летальность достигает 

70–80 % – это в три раза превышает риск летального 
исхода при оперативном лечении [1].

Причинами расслоения аорты часто являются 
врожденные заболевания соединительной ткани: 
синдром Марфана [2], Лойса – Дитца [3], Элерса – Дан-
лоса [4], синдром Шершевского – Тернера [3]. Пред-
располагающими факторами к диссекции стенки аор-
ты могут быть атеросклероз аорты [5], гипертониче-

Клинический случай
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ская болезнь [6], бикуспидальный аортальный клапан 
[7], беременность [8], аортиты [9] и пр.

Частота расслоений аорты у беременных состав-
ляет 1,23 случая на 100 тыс. родов и ассоциируется 
с  высокой материнской смертностью (0,3  случая 
на 100 тыс. беременных) и фетальной смертностью, 
наступающей в 60 % случаев [10–12].

Расслоение аорты у  беременных с  синдромом 
Марфана является редкой и  зачастую катастрофи-
ческой патологией в  акушерско-гинекологической 
и кардиохирургической практиках. Проблема данной 
патологии в отсутствии клинических рекомендаций 
по ведению беременных пациенток с патологией аор-
ты и крайне высоким процентом летального исхода. 
Частота встречаемости расслоения аорты у беремен-
ных с синдромом Марфана составляет около 4,5–6 % 
среди данной группы [13]. Это определяет важность 
прецизионного мониторинга больных с синдромом 
Марфана и беременных с подобной генетической про-
блемой, нуждающихся в тщательной диагностике и бе-
режном ведении на всех триместрах беременности.

Синдром Марфана – аутосомно-доминантное за-
болевание соединительной ткани, характеризующее-
ся мутацией генов FBN1 и TGFBR2. Подобные измене-
ния способствуют дегенерации медии аорты, приво-
дящей к ее расширению и расслоению [2]. Сложность 
диагностики синдрома Марфана связана с отсутстви-
ем классических клинических проявлений, диагноз 
иногда устанавливается после развития расслоения 
аорты, а у беременных и вовсе уже в послеродовом 
периоде. При этом большая часть всех расслоений 
аорты встречаются в III‑м триместре беременности. 
Дополнительным фактором риска расслоения служат 
увеличенный объем крови, гормональные сдвиги, 
высокое артериальное давление, увеличенный сер-
дечный выброс, высокое сосудистое сопротивление 
на фоне компрессии увеличенной маткой аорты и ма-
гистральных сосудов [3, 8, 11, 14].

В данной статье представлено клиническое на-
блюдение  – своевременная диагностика острого 
расслоения аорты у беременной пациентки на сроке 
35 недель, экстренное этапное хирургическое лече-
ние: кесарево сечение и коррекция аорты с исполь-
зованием технологии frozen elephant trunk и отдален-
ное наблюдение за пациенткой и ее детьми.

Цель – проведение анализа клинической карти-
ны и примененных визуализирующих методов диа-
гностики, которые позволили установить правиль-
ный диагноз и выбрать оптимальный метод хирур-
гического лечения расслоения аорты у беременной 
с синдромом Марфана.

МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ

Проведен анализ публикаций в электронной базе 
научных данных PubMed, eLIBRARY.RU, Academia, Ки-
берЛенинка и других с использованием ключевых 
слов: аорта, расслоение аорты, беременность, син-
дром Марфана. Глубина поиска составила 10 лет.

Учитывая сложность клинического случая моло-
дой беременной пациентки с синдромом Марфана, 
у которой развилось тяжелое жизнеугрожающее со-
стояние – острое расслоение аорты, нами проведен 
детальный разбор данного клинического наблюдения.

Отображены сложности диагностики, связанные 
с непотоковым применением КТ-диагностики у бе-

ременных, а также трудности анализа клинических 
проявлений на фоне текущей беременности. У паци-
ентки было получено письменное добровольное ин-
формированное согласие на оказание медицинской 
помощи.

Исследование выполнено в соответствии с прин-
ципами Хельсинкской декларации, одобрено комите-
том по этике Сургутского государственного универ-
ситета.

РЕЗУЛЬТАТЫ И ИХ ОБСУЖДЕНИЕ
Клинический случай
Пациентка Д., 44 года, поступила в приемное от-

деление окружного кардиологического диспансера 
«Центр диагностики и сердечно-сосудистой хирур-
гии» (далее – ОКД «ЦД и ССХ») 06.06.2022 в 00:10 с жа-
лобами на выраженную приступообразную боль, чув-
ство онемения и «ползанья мурашек» в правой ниж-
ней конечности, выраженную болезненность в груд-
ной клетке с иррадиацией в левую руку.

Анамнез заболевания
Заболела остро 05.06.2022 в 13.00, когда на фоне 

полного здоровья возникла выраженная болезнен-
ность в  грудной клетке, затем появились болевые 
ощущения в  области правой нижней конечности 
и онемение. Обратилась в городскую больницу, была 
осмотрена врачом-хирургом, выставлен диагноз: 
«Острый артериальный тромбоз подвздошно-бе-
дренного сегмента справа. Беременность 35 недель». 
В экстренном порядке проведена мультиспиральная 
компьютерная томография аорты (МСКТ аорты), ди-
агностировано расслоение аорты восходящего от-
дела, дуги, грудного, брюшного отделов с частичным 
перекрытием правой общей подвздошной артерии 
(рис. 1, 2). По результатам обследования выставлен 
диагноз: «Расслоение аорты I тип по DeBakey».

Проведена дополнительно эхокардиография: 
размер восходящего отдела аорты – 4,5 см, фиброз-
ное кольцо аортального клапана – 23 мм, трехствор-
чатый аортальный клапан, аортальная недостаточ-
ность 1‑й степени, в  просвете восходящей аорты 
двойной контур, фракция выброса левого желудочка 
63 %, митральный клапан интактный, в полости пери-
карда до 150 мл жидкости, без колабирования поло-
стей сердца.

С учетом клинической картины и  результатов 
проведенного исследования пациентка переведена 
в ОКД «ЦД и ССХ» для проведения оперативного ле-
чения.

Акушерско-гинекологический анамнез
Настоящая беременность четвертая, роды вто-

рые. На учете по беременности в женской консуль-
тации состоит с 8 недель, на осмотры к врачу акуше-
ру-гинекологу приходила своевременно. Скрининго-
вые обследования в рекомендованные сроки прошла 
в полном объеме, по результатам которых патоло-
гических отклонений не выявлено. В течение бере-
менности – угроза прерывания в сроке 9–10 недель. 
По поводу гипертонической болезни принимала пре-
параты, показатели артериального давления не пре-
вышали нормальных значений.

Состояние при поступлении
Состояние при поступлении тяжелое, нестабиль-

ное, обусловлено расслоением аорты. Сознание яс-
ное, по шкале Глазго – 15 баллов.
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Жалобы на  выраженную приступообразную 
боль, чувство онемения и «ползанья мурашек» в пра-
вой нижней конечности, выраженную болезнен-
ность в грудной клетке с иррадиацией в левую руку. 
По ВАШ (визуальная аналоговая шкала) – 6–7 баллов. 
Температура тела 36,3 °C. Дыхание самостоятельное, 
частота дыхания – 20 в минуту. Артериальное давле-
ние (АД) – 125/36 мм рт. ст. Пульс – 88 уд. в мин. Ритм 
синусовый. SpО2 – 95 %. Аускультативно в проекции 
сердца шумов нет. Печень не увеличенная. Отеков 
нет. Живот увеличен за счет беременной матки. При 
пальпации мягкий, безболезненный во  всех отде-
лах. Перистальтика аускультативно выслушивается. 
Мочеиспускание свободное, безболезненное. Стул 
регулярный, оформленный. Положение плода про-
дольное, предлежание головное. Сердцебиение пло-
да выслушивается, частота сердечных сокращений – 
210 уд. в мин. Нижние конечности физиологической 
окраски, теплые, правая стопа прохладнее левой, 
пульсация справа на бедренной артерии не опреде-
ляется. Контрактуры нет. Движение нижних конечно-
стей в полном объеме.

Установлен диагноз: Основной: Расслоение аор-
ты І тип по DeBakey, с распространением на прок-
симальный отдел общей подвздошной артерии. 
Осложнение: Субокклюзия подвздошно-бедренного 
сегмента справа. Острая ишемия правой нижней ко-
нечности, 2А. Сопутствующий: Ожирение І степени 
(индекс массы тела 30). Беременность 35  недель. 
Угроза преждевременных родов. Миома матки 
малых размеров. Фоновый: Гипертоническая бо-
лезнь III стадии. Неконтролируемая АГ (артериаль-
ная гипертензия). Риск 4 (очень высокий). Целевое 
АД < 130/80 мм рт. ст.

С учетом клинической картины, данных анамне-
за заболевания, результатов проведенного исследо-
вания проведен консилиум мультидисциплинарной 
бригады врачей  – акушеров‑гинекологов, сердеч-
но-сосудистых хирургов, кардиологов и неонаталь-
ной бригады, принято решение о  проведении па-
циентке поэтапной экстренной операции. Планиру-

емый объем: первым этапом – выполнение нижней 
лапаротомии, кесарево сечение, экстирпация матки 
без придатков, вторым этапом – протезирование вос-
ходящего отдела аорты, дуги и нисходящего отдела 
по методике frozen elephant trunk.

Оперативное лечение
В 01:20 06.06.2022 первым этапом бригадой вра-

чей – акушеров‑гинекологов пациентке выполнена 
лапаротомия по нижнесрединной линии, кесарево 
сечение, извлечен живой ребенок женского пола 
массой 2 770  г, длиной 44  см.  Состояние ребенка 
по шкале APGAR – 7/8 баллов. Учитывая 4‑ю бере-
менность, 2‑е роды, возраст пациентки, основное 
заболевание и высокий риск гипокоагуляционного 
кровотечения, дополнительно выполнена тотальная 
гистерэктомия без придатков. Операция прошла без 
особенностей.

По окончании первого этапа оперативного лече-
ния бригада кардиохирургов приступила к второму. 
Выполнена срединная стернотомия. Подключено ис-
кусственное кровообращение по схеме «правая под-
ключичная артерия – правое предсердие». Выделены 
брахицефальные артерии, взяты на держалки. Начато 
искусственное кровообращение с постепенным ох-
лаждением до 25 градусов. Поперечная аортотомия. 
Плегия сердца селективно в  коронарные артерии 
раствором кустодиол. При ревизии аорты обращают 
на себя внимание истонченные и фиброзно-изменен-
ные стенки аорты, аортальный клапан трехстворча-
тый, степень регургитации 1–2‑я, проксимальная фе-
нестарция аорты в области синотубулярного отдела 
аорты, расслоение брахицефального ствола с пере-
ходом на общую сонную артерию (ОСА) и подключич-
ную. Корень аорты укреплен двумя циркулярными 
полосками из фетра по типу сэндвич-техники. При 
достижении 25 градусов пережаты брахицефальные 
артерии, переход на  циркуляторный арест и  пра-
вую гемисферальную перфузию мозга. Ревизия дуги, 
устья ОСА и левой подключичной артерии, послед-
няя перевязана. ОСА отсечена с наложением линей-
ного анастомоза с протезом. Поперечная резекция 

Рис. 1. МСКТ аорты в прямой и боковой проекциях. Визуализируется 
плод в головном предлежании

Примечание: фото авторов.

Рис. 2. МСКТ аорты: расслоение аорты восходящего отдела, дуги, 
грудного, брюшного отделов с частичным перекрытием правой 

общей подвздошной артерии
Примечание: фото авторов.
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дуги на  уровне Z1. В  истинный канал нисходящего 
отдела аорты имплантирован гибридный стент-графт 
«МедИнж» (рис. 3) длиной 150 мм, диаметром 26 мм, 

с раскрытием и последующим формированием ана-
стомоза «юбки» протеза и аорты непрерывным обвив-
ным швом.

Рис. 3. Имплантированный стент-графт
Примечание: фото авторов.

Налажена системная циркуляция туловища через 
дополнительный артериальный отвод и перфузионную 
браншу стент-графта с согреванием больного. Цирку-
ляторный арест составил 55 мин. Сформирован прок-
симальный анастомоз сосудистого протеза с корнем 
аорты по типу конец-в‑конец непрерывным обвивным 
швом. Снят поперечный зажим с протеза, пережатие 
аорты составило 124 минуты. Выполнено протезиро-
вание брахицефального ствола линейным сосудистым 
протезом (дистальный анастомоз по типу конец-в‑конец, 
проксимальный анастомоз по типу конец-в‑бок с сосу-
дистым протезом восходящего отдела). Протез к ОСА 
сшит с перфузионным протезом стент-графта по типу 
конец-в‑конец с перфузией по ОСА. Длительность ис-
кусственного кровообращения составила 231 минуту. 
Отлучение от искусственного кровообращения без осо-
бенностей. Операция закончена дренированием косого 
синуса перикарда и ретростернального пространства.

На следующие сутки проведена операция сон-
но-подключичного шунтирования слева, прошла без 
особенностей.

В раннем послеоперационном периоде у паци-
ентки наблюдалась клиника дыхательной недоста-
точности и энцефалопатии, что потребовало прод-
ленной искусственной вентиляции легких и седа-
ции. На 8‑е сутки на фоне положительной динамики 
пациентка переведена в кардиохирургическое от-
деление.

На 13‑е сутки развилась клиника острой ишемии 
правой нижней конечности. При осмотре: правая 
нижняя конечность прохладная, бледная, контрак-
туры нет. Пульсация на общих бедренных артериях 
с обеих сторон удовлетворительная, на тибиальной 
артерии справа – не определяется. По ангиографии 
нижних конечностей  – тромбоз правой общей бе-
дренной артерии (рис. 4).

А                                                                                               Б
Рис. 4. Ангиография нижних конечностей:

А – аорта на уровне бифуркации проходима;
Б – окклюзия правой общей бедренной артерии

Примечание: фото авторов.
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В экстренном порядке пациентке проведена опе-
рация – ревизия правой общей бедренной артерии, 
тромбэктомия из дистального и проксимального рус-
ла с восстановлением антеградного кровотока.

В последующем состояние пациентки с поло-
жительной динамикой. По результатам контроль-
ного МСКТ аорты перед выпиской: расслоение 
аорты определялось дистальнее установленного 
стент-графта, кровоснабжение органов осуществля-
лось из ложного и истинного просветов аорты, диа-
метр аорты оценивался не более 4 см. На 14‑е сутки 
пациентка была выписана из кардиохирургического 
отделения и переведена в отделение медицинской 
реабилитации.

Для дальнейшего обследования пациентка и ее 
дети были направлены в медико-генетический центр. 
Согласно заключению врача-генетика у всех троих 
выявлена дисплазия соединительной ткани (синдром 
Марфана), что подтверждает семейный тип наследо-
вания данного заболевания. Старший ребенок состо-
ит на учете у врача-кардиолога и ежегодно проходит 
МСКТ-исследование аорты (рис. 5), диагностирова-
но расширение корня аорты, данных о расслоении 
не выявлено.

По результатам проведенного контрольного 
МСКТ-исследования аорты пациентки спустя 3 года 
после операции картина аорты прежняя, отрицатель-
ного ремоделирования аорты не выявлено, размер 
аорты не более 4 см, кровоснабжение внутренних 
органов осуществляется из  истинного и  ложного 
просветов (рис. 6).

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Расслоение аорты при беременности является се-
рьезной проблемой с крайне высокой материнской 
и  перинатальной смертностью. Расслоение аорты 
у беременных с синдромом Марфана является ред-
кой и  опасной патологией в  акушерско-гинеколо-
гической и кардиохирургической практиках. Свое
временность диагностики и экстренное оперативное 
лечение позволяют сохранить жизнь и матери, и ре-
бенку.

Представленный клинический случай показыва-
ет важность диагностики синдрома Марфана по на-
следственной линии и динамического наблюдения 
пациента и членов его семьи.

Конфликт интересов. Авторы заявляют об отсут-
ствии конфликта интересов.

Conflict of interest. The authors declare no conflict 
of interest.

Рис. 5. МСКТ аорты старшего ребенка пациентки: расширение 
корня аорты, данных о расслоении нет

Примечание: фото авторов.

Рис. 6. МСКТ аорты пациентки через 3 года после выполненной 
операции

Примечание: фото авторов.
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