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Мета – проаналізувати результати багаторічного досвіду оперативного лікування серцево-судинних 
уражень у хворих на синдром Марфана для підвищення якості та продовження життя оперованих.

Матеріали та методи. Проведено ретроспективний аналіз 292 пацієнтів із синдромом Марфана, яких 
лікували в ДУ «Національний інститут серцево-судинної хірургії імені М.М. Амосова НАМН України» 
протягом 1980–2018 рр. Вік хворих становив 7–57 років, середній – 31,6±9,4 року. Серед них було 220 (75,3%) 
чоловіків і 72 (24,7%) жінки. Діагноз синдрому Марфана встановлено відповідно до критеріїв Gent Nosology 
(2010). А 24 (8,2%) хворі не оперовані з різних причин. Решту пацієнтів (268 осіб, або 91,8%) прооперовано: 
257 – з приводу аневризми висхідної аорти, 4 – аневризми черевної аорти, а 7 – з приводу недостатності 
мітрального клапана.

Результати. Госпітальна летальність відмічалася у 25 (9,3%) хворих. Віддалені результати вивчалися у 
224 (92,2%) хворих, виписаних із клініки в термін 6 місяців – 20 років у середньому 63 місяці. Хороший від-
далений результат спостерігався у 145 (64,7%) пацієнтів, задовільний – у 41 (18,3%), незадовільний – у 
14 (6,3%) хворих. А 24 (9,9%) особи померли у віддалений термін.

Висновки. Аневризми аорти у хворих на синдром Марфана формуються в молодому віці. Причиною 
смерті в не оперованих найчастіше є розрив аневризми або серцева недостатність. Операцією вибору за-
лишається Bentall De Bono. Оперовані хворі потребують довічного диспансерного нагляду.

Дослідження виконано відповідно до принципів Гельсінської декларації. Протокол дослідження ухвале-
но Локальним етичним комітетом зазначеної в роботі установи. На проведення досліджень отримано ін-
формовану згоду пацієнтів.

Автори заявляють про відсутність конфлікту інтересів.

Ключові слова: синдром Марфана, аневризма аорти, розшаровуюча аневризма.
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Вступ
Спадкові синдроми нерідко зустрічаються в клі-

нічній медицині, але зазвичай залишаються нероз-
пізнаними лікарем загальної практики. Серед 
об’єктивно існуючих труднощів у діагностиці та-
ких синдромів можна відмітити їх клінічний по-
ліморфізм і недостатнє ознайомлення лікарів із 
цією патологією. На це вказують і інші автори [6,7]. 
Одним із таких є синдром Марфана. Уперше це за-
хворювання описав Вільянс у 1876 р. [6]. У 1896 р. 
хворобу детально описав французький педіатр 
А. Марфан, ім’ям якого її і назвали. На сьогодні до-
ведено, що синдром Марфана має аутосомно-до-
мінантний тип успадкування з високою проникніс-
тю мутантного гена [2,4]. При цьому захворюванні 
порушується синтез колагену і еластину у зв’язку з 
пошкодженням гена 15-ї хромосоми, відповідаль-
ного за синтез фібриліну, білка, що є важливим 
компонентом сполучної тканини, оскільки формує 
її еластичність і скоротливість [2,6,7].

Синдром Марфана (Marfan syndrome, MFS) – це 
спадкова аутосомна патологія сполучної тканини 
з домінантним успадкуванням із різною пене-
трантністю. Зустрічається з частотою 1 на 5 тис. у 
загальній популяції [3,4,6]. Цей синдром діагнос-
тується відповідно до переглянутих Гентських 
критеріїв (Ghent criteria) [6]. Захворювання харак-
теризується комбінацією ураження опорно-рухо-
вого апарату, органа зору та серцево-судинної 
системи. Ураження опорно-рухового апарату у 
вигляді високого зросту, непропорційно довгих 
тонких кінцівок, пальців, арахнодактилії, дефор-
мації грудної клітки (pectus excavatum, carinatum), 
хребта, гомілок, доліхоцефалії надає хворим ха-
рактерного зовнішнього вигляду. Ураження очей 

проявляється в ектопії кришталика (вивих, підви-
вих), прогресуючій короткозорості. Ураження 
серцево-судинної системи характеризується роз-
витком аневризми, як правило, висхідної аорти 
[1], що призводить до розширення фіброзного 
кільця, втрати синотубулярного з’єднання і роз-
витку недостатності аортального клапана. Крім 
того, частим явищем є пролапс мітрального клапа-
на і утворення аневризм у низхідній грудній і че-
ревній аортах [1,9]. За даними літератури [9], по-
рушення опорно-рухового апарату зустрічається 
у 100% хворих, ураження очей – у 50–80%, серцево-
судинної системи – у 50–90% пацієнтів із синдро-
мом Марфана. Консервативне лікування уражень 
серцево-судинної системи не ефективне. Причи-
ною смерті хворих, переважно віком 20–40 років, є 
розшарування (розрив) аорти, рідше – хронічна 
серцево-судинна недостатність [1,2]. Хірургічне 
лікування такої патології дає змогу зберегти і про-
довжити життя цій категорії хворих.

Хоча частота виявлення синдрому Марфана ста-
новить від 4–6 до 17 випадків на 100 тис. населення, 
багато дослідників вважають, що чимало випадків 
ще не діагностовані. Несприятливий перебіг зазна-
ченої патології з супутніми серецево-судинними 
ураженнями, первинним проявом яких часто є го-
стра нестабільність аортальної стінки – розрив 
аорти та летальний наслідок, як правило, в моло-
дому продуктивному віці й визначило актуальнісь 
цього аналізу.

Мета дослідження – проаналізувати результати 
багаторічного досвіду оперативного лікування сер-
цево-судинних уражень у хворих на синдром Мар-
фана для підвищення якості та продовження жит-
тя оперованих.
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Матеріали та методи дослідження
Протягом 1980–2018 рр. в ДУ «Національний 

інс тит у т серцево-с удинної  хіру ргі ї  імені 
М.М.  Амосова НАМН України» проліковано 
292 хворих на синдром Марфана. Вік хворих стано-
вив 7–57 років, середній – 31,6±9,4 року. Серед них 
було 220 (75,3%) чоловіків і 72 (24,7%) жінки. Діа-
гноз синдром Марфана встановлено відповідно до 
критеріїв Gent Nosology (2010). Діагностика 
базувалася на даних клінічного обстеження, 
ехокардіографії (ЕхоКГ), ангіографії, комп’ютерної 
томографії (КТ).

Для хірургічного лікування аневризм застосо-
вано операцію Bentall De Bono (заміна аортально-
го клапана та висхідної аорти клапановмісним 
кондуїтом) у 237 (88,4%) хворих; клапанозберіга-
ючі операції – у 13 (4,9%): супракоронарне про-
тезування висхідної аорти – в 11 (4,1%) осіб, опе-
рацію David  – в 1  (0,4%) хворого, операцію 
Yacoub – у 1 (0,4%) особи.

Дослідження виконано відповідно до принципів 
Гельсінської декларації. Протокол дослідження 
ухвалено Локальним етичним комітетом зазначе-
ної в роботі установи. На проведення досліджень 
отримано інформовану згоду пацієнтів.

Результати дослідження та їх обговорення
За даними досліджень, приблизно 75–85% ви-

падків мають сімейний анамнез, решта (15–25%) – 
це спорадичні випадки, або внаслідок нової спон-
танної мутації, або внаслідок гетерогенного 
захворювання [3,4,7]. Ці дані цілком відповідають 
власним спостереженням, за якими, понад 70% 
хворих мали позитивний сімейний анамнез. Заслу-
говує на увагу те, що частота спонтанних мутацій 
вища в нащадків старшої вікової групи. Але деякі 
автори [6,7] вказують, що визначити випадок як 
«спорадичний» можна тільки в разі доказів, що ні 
в батька, ні в матері не було синдрому Марфана. 
Тому рання діагностика захворювання має надзви-
чайно важливе значення. Зміни будови сполучної 
тканини є характерними фенотиповими ознаками, 
завдяки яким синдром Марфана зазвичай чітко ви-
являється під час огляду. Більшість хворих висо-
кого зросту, астенічного типу статури. Для них 
характерні доліхоцефалія, «пташиний» вираз об-
личчя, «готичне» піднебіння, м’які вушні ракови-
ни, їх низьке розташування і підвищена еластич-
ність. Найхарактерніші зміни відмічаються з боку 
трубчастих кісток у вигляді довгих павукоподібних 
пальців, із частими підвивихами і вивихами паль-
ців, як наслідок, – слабкість зв’язкового апарату. 

Спостерігається слабкість міжреберних м’язів, що-
разу подовження ребер спричиняє деформацію 
грудної клітки у вигляді «курячої» або воронкопо-
дібної деформації; також характерні зміни хребта 
у вигляді сколіозу, кіфосколіозу. За отриманими 
нами результатами,  скелетні прояви відмічалися у 
259 (88,7%) хворих.  Порушення зв’язкового апара-
ту може супроводжуватись утворенням пахових і 
стегнових гриж, що, за даними наведеного спосте-
реження, зустрічалося в 13,4% (36) хворих.

Синдром Марфана проявляється типовою пато-
логією очей: вивих або підвивих кришталика, що 
супроводжується міопією, спазмом акомодації; рід-
ше – вторинна глаукома, дегенеративні зміни жовтої 
плями, відшарування сітківки та інші зміни. Ви-
вчення нами клінічних рис показало, що очні про-
яви синдрому Марфана відмічалися у 222 (76,0%) 
хворих. За даними літератури [9,12], ці прояви зу-
стрічаються у 61,3–80% усіх випадків.

Зміни серцево-судинної системи спостерігають-
ся у 50–93% хворих. Вони є найчастішою причиною 
смерті таких пацієнтів віком 25–40 років [1,8,10,11]. 
До цих змін належить формування аневризми, як 
правило, висхідної аорти та пролапсу мітрального 
клапана. Літературні дані підтверджує власний до-
свід: у 97% хворих була аневризма висхідного від-
ділу аорти і лише у 1,5% – черевної аорти. Гемоди-
намічно значущий пролапс мітрального клапана 
зустрічався у 25 (9,3%) осіб, усім виконано хірур-
гічну корекцію. Таким чином, остаточно діагноз 
 синдрому Марфана нами обґрунтований за трьома 
критеріями – наявність очних, скелетних і серцево-
судинних патологічних змін, а для встановлення 
такого діагнозу відповідно до вимог Gent [6] має 
бути мінімум два з цих трьох критеріїв.

Розшаровуюча аневризма аорти спостерігалася 
в 111 (38,0%) хворих. Гостре розшарування (до 
14 діб із моменту розшарування) виявлялося у 
52 (17,8%) осіб, хронічне – у 59 (20,2%) пацієнтів. 
Високий відсоток хронічних розшарувань пояс-
нюється тим, що розшарування в багатьох хворих 
перебігає безсимптомно, що обумовлено вродже-
ною неспроможністю еластичного каркасу судин. 
Розшаровуюча аневризма І типу за De Bakey (роз-
шарування зародилось у висхідній аорті та продо-
вжується на різну протяжність низхідної аорти аж 
до біфуркації аорти з поширенням на здухвинні 
артерії) спостерігалася у 47 (42,3%) хворих; ІІ типу 
(розшарування обмежувалось висхідною аор-
тою) – у 64 (57,7%) пацієнтів. За результатами 
ЕхоКГ, розміри аневризми висхідної аорти понад 
6 см відмічалися у 152 (52,1%) пацієнтів. Міні-
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мальна регургітація на аортальному клапані реє-
струвалася лише в 10 (3,4%) хворих, помірна – у 
21 (7,2%), виражена (тяжка) – у 261 (89,4%) паці-
єнта, що підтверджує пізнє звернення по допомо-
гу. Під час ЕхоКГ (що потім підтверджено на опе-
рації) у 6 хворих спостерігався двостулковий 
аортальний клапан.

Серед хворих 24 (8,2%) особи з різних причин не 
оперовані, із них 16 померли внаслідок розриву 
аневризми, 5 – від серцево-судинної недостатності, 
3 – на тлі поєднаного інфекційного ендокардиту. 
Решта осіб (268 пацієнтів, або 91,8%) підвищення

Для хірургічного лікування аневризм застосо-
вувалася операція Bentall De Bono (заміна аор-
тального клапана та висхідної аорти клапановміс-
ним кондуїтом) у 237 (88,4%) хворих (діаметр 
кільця аортального клапану в цій групі хворих, за 
даними ЕхоКГ, становив 30,0±5,4 мм, діаметр ви-
східної аорти – 6,5±1,2 см); клапанозберігаючі 
операції – у 13 (4,9%): супракоронарне протезу-
вання висхідної аорти – у 11 (4,1%), клапанозбе-
рігаючі операції за David – в 1 (0,4%) хворого та за 
Yaсoub – в 1 (0,4%) особи. Серед хворих, яким 
проведено клапанозберігаючі операції, діаметр 
кільця, за даними ЕхоКГ, становив 26,2±4,4 мм, а 
висхідної аорти – 5,3±0,8 см (р<0,05). Низький 
відсоток клапанозберігаючих операцій обумовле-
ний вираженою дилатацією кільця і великими 
морфологічними змінами стулок клапана в пере-
важної більшості оперованих. У 42 випадках ці 
операції виконувалися в умовах глибокої гіпотер-
мії і ретроградної церебральної перфузії. Опера-
ція Robichek (Пак + екзопротезування висхідної 
аорти) проводилася в 7 осіб; протезування черев-
ної аорти – у 4; невелика кількість (7 хворих) не 
мали аневризми висхідної аорти, у них була ви-
ражена недостатність мітрального клапана, що 
потребувало його заміни. Супутні процедури ви-
конувалися у 25 хворих: протезування мітрально-
го клапана – у 14 пацієнтів, пластика мітрального 
клапана – в 11 осіб. Повторні операції виконува-
лися у 15 (5,6%) хворих, у 3 (1,4%) із них причи-
ною було формування аневризми черевної аорти; 
у 5 (2,5%) – протезний ендокардит; у 5 (2,5%) – ви-
ражена мітральна регургітація, операція Elephant 
trunk – в 1 особи (після операції Bentall у зв’язку з 
розвитком гігантської торако-абдомінальної анев-
ризми), в 1 пацієнта – протезування дуги після 
попередньої операції Bentlla.

Госпітальна летальність становила 9,3% (25 хво-
рих). Причинами смерті були геморагії – 9 (3,4%) 
хворих, гостра серцево-судинна недостатність – 

6 (2,2%), ускладнення з боку центральної нервової 
системи – 4 (1,5%), гостра ниркова недостатність – 
3 (1,1%), інші причини – 3 (1,1%) пацієнти.

Віддалені результати вивчалися у 224 (92,2%) 
хворих, виписаних із клініки в термін 6 місяців – 
20 років, у середньому 63 місяці. Хороший віддале-
ний результат спостерігався у 145 (64,7%) осіб, за-
довільний  – у 41  (18,3%), незадовільний  – у 
14 (6,3%) хворих. А 24 (9,9%) особи померли у від-
далений термін. Причинами незадовільних резуль-
татів були розшарування дистальних ділянок аор-
ти  – у 4, міокардіальна недостатність  – у 4, 
протезний ендокардит – у 6. Наразі 2 пацієнтам 
через 9 і 4,5 року після операції виконали TEVAR, 
ще 1 хворий через 7 років після первинної операції 
готується до TEVAR. Про розшарування аорти дис-
тальніше місця корекції повідомляється у роботах 
F.A. Kari та ін., D.E. Сameron та ін. [5,12]. Сьогодні 
в літературі обговорюються питання, наскільки 
підходить застосування ендоваскулярних стент-
імплантів хворим із природженими спадковими 
недугами сполучної тканини. Якість тканини в ме-
дії аортальної стінки, включаючи зміни, пов’язані 
з втратою, зменшенням або якісними змінами елас-
тичних волокон, може підвищити в цих хворих ри-
зик аортальних ускладнень [5]. Однак автори вва-
жають, що TEVAR, за наявності життєвих 
показань, є розумною альтернативною відкритій 
хірургії. Про протезний ендокардит і ризик його 
виникнення у віддалений термін повідомляє 
F.E. Kari та ін. [5].

Висновки
Аневризми аорти у хворих на синдром Марфана 

формуються в молодому віці.
Ураження серцево-судинної системи при син-

дромі Марфана без оперативного лікування мають 
несприятливий прогноз.

Причиною смерті в неоперованих найчастіше є 
розрив аневризми або серцева недостатність.

Операцією вибору залишається операція Bentall 
De Bono (заміна аортального клапана і аорти кла-
пановмісним кондуїтом).

У разі збереження морфологічної структури 
аортального клапана при невеликому ступені ан-
нулоаортоектазії можливе проведення варіантів 
клапанозберігаючих втручань – операції Davida, 
Yacobs, Wolfa, ізольованої ресуспензії аортального 
клапана.

У випадках супутньої некомпетентності атріовен-
трикулярних клапанів (наявність вираженої мі-
трально-трикуспідальної недостатності) обо в’яз-
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ковою умовою повноцінної корекції є відновлення 
функції М-Т клапанів шляхом пластичних втручань.

Оперовані хворі потребують довічного диспан-
серного нагляду.

Автори заявляють про відсутність конфлікту 
інтересів.
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