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Резюме
Цель – изучение особенностей течения беременности и родов и разработка тактики ведения беременных с мезен-
химальными дисплазиями (синдромами Марфана, Элерса-Данло, врожденной геморрагической телеангиоэкта-
зией). Материалы и методы. Проведен анализ 56 беременностей у пациенток с мезензимальными дисплазиями, 
включая «стертые» формы заболеваний: 23 – с синдромом Марфана, 22 – с синдромом Элерса-Данло и 11 – 
с врожденной геморрагической телеангиоэктазией в возрасте от 18 до 36 лет. Исследование включало ретроспек-
тивный анализ и проспективное исследование. Обследование включало в себя сбор анамнеза, клиническое 
обследование, лабораторные тесты, включая расширенное гемостазиологическое исследование, инструменталь-
ные исследования (ЭКГ, ЭхоКГ, рентгенография грудной клетки, КТ, МРТ), молекулярную диагностику синдромов. 
Результаты. Абсолютно у всех пациенток во время беременности отмечалось прогрессирование ранее имевшихся 
геморрагических проявлений и появление кровотечений новых локализаций. У беременных с синдромом Марфана 
отмечена высокая частота осложнений со стороны сердечно-сосудистой системы, включавших увеличение 
степени пролапса митрального клапана (18 беременных), развитие и прогрессирование аортальной недостаточ-
ности (10), формирование или прогрессирование недостаточности митрального клапана (13). Одна больная 
с синдромом Марфана погибла через полтора месяца после родоразрешения от разрыва аорты. Артериовеноз-
ные мальформации в легких обнаружены у 10 беременных с синдромом Рендю-Ослера. У шести из них имелись 
признаки гипоксии вследствие шунтирования крови справа налево. У одной беременной с синдромом Рендю-
Ослера во второй половине беременности появились симптомы сдавления верхней полой вены, причиной кото-
рого явилось формирование аневризмы плечеголовного ствола. Различные дефекты в системе гемостаза обна-
ружены у 40 беременных: у 38 нарушение функции тромбоцитор, у 31 – признаки хронического ДВС-синдрома. 
53 беременных с мезенхимальными дисплазиями были родоразрешены путем операции кесарево сечение. 
При родоразрешении через естественные родовые пути (у трех беременных с синдромом Элерса-Данло) отмеча-
лись глубокие разрывы мягких тканей промежности и массивные кровотечения. Заключение. Беременность 
и роды у больных с мезенхимальными дисплазиями представляют высокий риск развития осложнений как 
у матери, так и у плода. Для успешного исхода беременности у таких больных следует рекомендовать мультидис-
циплинарный подход, а также тщательное динамическое наблюдение с широким спектром лабораторно-инстру-
ментальных исследований, включая расширенное гемостазиологическое исследование. Ввиду высокого риска 
угрожающих жизни осложнений при родоразрешении через естественные родовые пути пациенткам с мезенхи-
мальными дисплазиями показано родоразрешение путем операции кесарево сечение.  

Ключевые слова
Мезенхимальные дисплазии, синдром Марфана, синдром Элерса-Данло, врожденная геморрагическая телеанги-
оэктазия (синдром Ослера-Вебера-Рендю), врожденная патология соединительной ткани, расслоение аорты 
у беременных, артериовенозные мальформации.
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PREGNANCY AND DELIVERY IN PATIENTS WITH MESENHYMAL DYSPLASIAS (MARFAN SYNDROME, EHLERS-DANLOS 
SYNDROME, HEREDITARY HEMORRHAGIC TELANGIECTASIA)

Radetskaya L.S., Makatsariya A.D.
First Moscow State Medical Sechenov University of the Ministry of Health Russian Federation

Summary

Aim. To study the pregnancy course and delivery outcome in patients with mesenchymal dysplasias (Marfan syndrome, 
Ehlers-Danlos syndrome (EDS), Hereditary hemorrhagic telangiectasia (HHT). Material and Methods. 56 pregnant women 
with mesenchymal dysplasias (23 with Marfan syndrome, 22 with Ehlers-Danlos syndrome, 11 with hereditary hemorrhagic 
telangictasia (HHT) were examined in specialized cardiological maternity house by using physical examination, routine 
laboratory tests, hemostasiological tests, ECG, echocardiography, MRI, radiology, pulse oximetry. Results. All patients 
had hemorrhagic complications various localizations; 18 women with Marfan syndrome developed increasing of mitral 
regurgitation, 10 – aortic insufficiency, 13 – mitral valve insufficiency. 1 patient with Marfan syndrome was died due to 
aortic dissection in 45 day after delivery. Pulmonary arteriovenous malformations were visualized in 10 patients with HHT; 
the symptoms of hypoxemia developed in 6 HHT patients and were result of right-to-left. One patient with HHT developed 
the symptoms of compression of vena cava inferior due to aneurism of truncus brachiocephalicus. 40 patients had 
abnormal hemostasiological tests (platelet dysfunction – in 38 patients; DIC syndrome – in 31). Cesarean section was 
performed in 53 patients. Vaginal delivery (3 patients with EDS) was complicated by massive postpartum hemorrhage and 
deep vaginal tears. Conclusions. Patients with mesenchymal dysplasias have a great risk of different complications, 
during pregnancy and delivery and require the multidisciplinary care and repeated hemostasiological testing. Cesarean 
section is the preferred method of delivery in such patients. 

Key words
Inherited connective tissue disorders, mesenhymal dysplasias, Marfan syndrome, Ehlers-Danlos syndrome, Osler-Weber-
Rendu disease, Hereditary Hemorrhagic Telangiectasia, pregnancy, aortic dissection, arteriovenous malformations.
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Ââåäåíèå
В настоящее время во всем мире большое внима-

ние уделяется вопросам безопасного ведения бере-

менности и родов у пациенток с соматической патоло-
гией. Это во многом связано с увеличением количества 
таких беременных, уточнением патогенетических 
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механизмов многих заболеваний, совершенствова-
нием методов диагностики и лечения, появлением 
новых фармакологических препаратов. 

Серьезную проблему представляет собой беремен-
ность у женщин с мезенхимальными дисплазиями 
(синдромами Марфана, Элерса-Данло, Ослера-Вебера-
Рендю или врожденной геморрагической телеангиоэк-
тазией) [2,3]. При всех этих заболеваниях имеется 
патология соединительной ткани, проявляющаяся 
нарушениями со стороны различных органов: скелета, 
органа зрения, кожи, легких, сердца [1,4,5,9,14,15,
20,30,34]. Однако наибольшую опасность представляет 
собой нарушение строения сосудистой стенки, что 
приводит к высокому риску геморрагических осложне-
ний [5,6,8,16,24,27,31,33,35,37,41,42]. Особенно высока 
вероятность развития таких осложнений во время бере-
менности и родов в связи с гемодинамическим (увели-
чение ОЦК и сердечного выброса) и гормональным 
(влияние эстрогенов и прогестерона) воздействием на 
стенки патологически измененных сосудов различного 
калибра [7,10,12-15,35,42]. В связи с этим у беремен-
ных с мезенхимальными дисплазиями может происхо-
дить дилатация, расслоение, разрывы патологически 
измененных сосудов, а также увеличение в размерах 
или формирование новых патологических сосудистых 
анастомозов (мальформаций) [7,8,13-15,18,25,28,33,
35,36,41,42]. 

В последние десятилетия благодаря достижениям 
молекулярной биологии полностью расшифрована 
генетическая природа мезенхимальных дисплазий, 
изучены ультраструктурные изменения различных 
компонентов соединительной ткани, характерные для 
этих заболеваний [6,10,12,38]. Благодаря современным 
диагностическим методикам появилась возможность 
детального обследования таких больных и своевремен-
ного выявления возможных осложнений. Появление 
новых фармакологических препаратов и совершенст-
вование хирургической техники позволяет значительно 
снизить летальность от геморрагических осложнений у 
больных с мезенхимальными дисплазиями. Все это 
приводит к увеличению числа таких больных, достига-
ющих репродуктивного возраста, что создает необхо-
димость организации и совершенствования специали-
зированной акушерской помощи таким пациенткам.

Несмотря на то, что ярко выраженные формы 
мезенхимальных дисплазий встречаются довольно 
редко (от 8 на 1000 до 1 на 10 000 населения), имеется 
большое количество так называемых «стертых» форм 
заболеваний, которые часто протекают субклинически 
и вовремя не диагностируются [24]. Риск возможных 
осложнений во время беременности, родов и послеро-
дового периода у таких пациенток зачастую недооцени-
вается, что может приводить к угрожающим жизни 
осложнениям [5,8,17,20,24,26,27,31,34,35,37,39,41,42].

Характерной особенностью больных с мезенхи-
мальными дисплазиями в мире является разрознен-
ность наблюдений и отсутствие концентрации таких 
пациентов в единых медицинских центрах. В связи с 

этим рекомендации по ведению беременности и родов 
у больных с мезенхимальными дисплазиями осно-
ваны лишь на единичных наблюдениях [6,10,17,31,41]. 
До настоящего времени не проводилось исследований 
по изучению течения беременности у таких женщин, 
отсутствуют четкие рекомендации по использованию 
тех или иных диагностических и лечебных мероприя-
тий, не проводилась оценка перинатальной патологии 
и особенностей физического и функционального 
состояния новорожденных от матерей с мезенхималь-
ными дисплазиями.

Концентрация больных с мезенхимальными диспла-
зиями в перинатальном центре для беременных с 
сердечно-сосудистой патологией и нарушениями гемо-
стаза (родильный дом при ГКБ №67) предоставляет 
возможность на относительно большом числе наблю-
дений выработать единую тактику ведения беременно-
сти и родов у таких пациенток.

Целью исследования явилось изучение особенно-
стей течения беременности и родов и разработка пато-
генетически обоснованной тактики ведения беремен-
ных с мезенхимальными дисплазиями (синдромами 
Марфана, Элерса-Данло, врожденной геморрагиче-
ской телеангиоэктазией).

Ìàòåðèàëû è ìåòîäû
В Перинатальном центре для беременных с 

сердечно-сосудистой патологией и нарушениями 
гемостаза при городской клинической больнице № 67 
г. Москвы (база кафедры акушерства и гинекологии 
медико-профилактического факультета Первого 
МГМУ им. И.М. Сеченова) нами проведен анализ 56 
беременностей у пациенток с мезензимальными 
дисплазиями, включая «стертые» формы заболева-
ний: 23 – с синдромом Марфана, 22 – с синдромом 
Элерса-Данло и 11 – с врожденной геморрагической 
телеангиоэктазией в возрасте от 18 до 36 лет (средний 
возраст составил 25,2+2,4) года. Исследование вклю-
чало ретроспективный анализ (за период с 1993 по 
2005 г.) и проспективное исследование.

Беременные с мезенхимальными дисплазиями 
были разделены на три группы в зависимости от вида 
нозологии: I группа – беременные с синдромом 
Марфана (n=23); II группа – беременные с синдромом 
Элерса-Данло (n=22); III группа – беременные с синдро-
мом Рендю-Ослера (n=11).

Диагноз того или иного синдрома устанавливался в 
соответствии с существующими диагностическими 
критериями, в проспективной группе проводилась 
молекулярная диагностика заболеваний. Поскольку у 
44 беременных с мезенхимальными дисплазиями в 
анамнезе или на момент обследования имелись 
геморрагические проявления, проводилось исключе-
ние врожденных и приобретенных дефектов гемостаза 
(исключение дефектов факторов свертывания крови, 
тромбоцитопении, нарушения функции тромбоцитов).  

При обследовании у всех беременных были выяв-
лены различные симптомы патологии соединительной 
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ткани (см. табл. 1). При этом у 51 пациентки отмеча-
лось сочетание 3-12 проявлений. 

У 44 беременных в анамнезе или на момент обследо-
вания имелись геморрагические проявления. Данные 

Симптомы

Количество беременных с врожденными заболеваниями соединительной ткани

Синдром Марфана
(n=23)

Синдром 
Элерса-Данло

(n=22)

Врожденная геморрагическая 
телеангиоэктазия 

(n=11)

Изменение формы грудной клетки:
Килевидная
Воронкообразная

5 
3 

0
0

0
0

Диспропорционально высокий рост соотноше-
нием верхнего сегмента к нижнему менее 0,86 23 2 0

Сколиоз 13 6 3 

Плоскостопие с вальгусной девиацией стопы 10 2 0

Удлинение пальцев кистей и стоп 23 4 0

Высокое готическое небо 13 0 2 

Дисплазия тазобедренных суставов 10 4 0

Гипермобильность суставов 9 17 2 

Привычные вывихи и подвывихи суставов 3 15 0

Подвывих хрусталика 11 0 0

Миопия высокой степени 12 0 0

Пролапс митрального клапана 21 5 3 

Дилатация корня аорты 6 0 0

Дилатация других отделов аорты 5 0 0

Недостаточность клапана аорты 14 0 0

Варикозная болезнь вен нижних конечностей 9 15 4 

Гиперэластичность кожи 0 11 1 

Атрофичные рубцы на коже 0 14 0

Плохое заживление ран 0 12 6 

Акрогерия (атрофия кожи дистальных 
фаланг пальцев) 0 9 0

Выраженный сосудистый рисунок на коже 3 9 5 

Телеангиоэктазии на коже и слизистых 2 7 11 

Семейный анамнез заболевания 11 13 4 

Таблица 1. Частота различных симптомов врожденных заболеваний соединительной ткани у обследованных беременных.

Локазизация геморрагических 
проявлений

Синдром Марфана
(n=23)

Синдром Элерса-Данло
(n=22)

Врожденная геморрагическая 
телеангиоэктазия 

(n=11)

Носовые 5 11 11 

Маточные 1 9 6 

Десневые 2 11 9 

Желудочно-кишечные 0 0 4 

Кровохарканье 0 0 4 

Конъюнктивальные 0 0 5 

В сетчатку 0 0 1 

После экстракции зубов 0 12 7 

Гематомы мягких тканей 0 7 5 

Гемартрозы 0 3 5 

Повышенная кровопотеря при 
оперативных вмешательствах 3 3 5 

Таблица 2. Частота различных геморрагических проявлений у беременных с мезенхимальными дисплазиями.

о частоте и локализации геморрагических проявлений 
представлены в таблице 2. При этом у 39 пациенток 
наблюдалось сочетание геморрагий двух и более лока-
лизаций. 
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Обследование беременных включало в себя сбор 
анамнеза (возраст, в котором впервые диагностиро-
вано заболевание; динамика симптомов заболевания 
с возрастом; наличие заболевания у ближайших 
родственников; наличие, характер и давность перене-
сенных операций для коррекции проявлений заболе-
вания; данные обследования при первом обращении к 
акушеру-гинекологу, терапевту (кардиологу), кардио-
хирургу, гематологу; течение настоящей беременно-
сти), клиническое обследование (объективное иссле-
дование по органам и системам; наружное и внутрен-
нее акушерские исследования; общее состояние 
больных оценивалось совместно с терапевтом и, при 
необходимости, с нефрологом, кардиологом, кардио-
хирургом, невропатологом, сосудистым хирургом, 
окулистом, эндокринологом), лабораторные (обще-
клинические анализы крови и мочи, биохимический 
анализ крови, гемостазиологическое исследование) и 
инструментальные исследования (ЭКГ, ЭхоКГ, рентге-
нография грудной клетки). Беременным с врожденной 
геморрагической телеангиоэктазией при наличии 
клинических симптомов гипоксии проводилось изме-
рение парциального давления кислорода и углеки-
слого газа в артериальной крови, сатурации гемогло-
бина кислородом. Для оценки состояния плода 
использовались УЗИ, допплерометрия маточно-
плацентарного и плодового кровотоков, КТГ. Характе-
ристика новорожденных проводилась с учетом пока-
зателей их физического развития (по индексу массо-
ростовых соотношений с использованием оценочных 
таблиц) и функционального состояния (по шкале 
Апгар на 1-й и 5-й минутах жизни).

Гемостазиологическое исследование было прове-
дено в динамике 46 беременным с мезенхимальными 
дисплазиями (проспективной группе), начиная с 
момента поступления в стационар и на протяжении 
всего периода беременности (с середины I триместра, 
во II триместре, в начале и конце III триместра, ежене-
дельно при обнаружении патологии в системе гемо-
стаза), а также на 1-2, 4-5, 7-8-е сут. послеродового 
(или послеоперационного) периода. Плазменное 
звено системы гемостаза оценивали по показателям 
АЧТВ, АВР, «r+k», «ma», «ИТП» на приборе тромбоэ-
ластограф «Helliger» (Германия). Контроль количе-
ства тромбоцитов в периферической крови прово-
дился на автоматическом счетчике «Trombocounter» 
(Франция). Исследование агрегации тромбоцитов 
проводили на агрегометре Payton (США) по методу 
Born, с графической регистрацией интенсивности и 
динамики агрегации тромбоцитов при перемешива-
нии их со стимуляторами агрегации в кювете агрего-
метра. Предварительная оценка результатов проводи-
лась в зависимости от типов кривых: «необратимая 
агрегация», «обратимая агрегация» (дезагрегация) и 
двухфазная агрегация. Количественная оценка пара-
метров агрегации тромбоцитов проводилась после 
предварительной оценки по типам кривых, с помо-
щью вычисления следующих параметров агрегации: 

Тма, Тва, tлп. Оценка тромбофилии производилась с 
помощью определения концентрации маркеров тром-
бофилии иммуноферментным способом на спектро-
фотометре Boehnringer ELISA-Photometer (ТАТ, F1+2 
– набор Enzygnost, Boehringwerke, Germany). Опреде-
ление концентрации ПДФФ проводилось по методу 
Hawier, D-димера – с помощью латекс-теста Dimertest 
(Agen, Australia). Выявление волчаночного антикоагу-
лянта (ВА) проводилось с помощью скрининговых 
тестов с помощью времени разведенного яда гадюки 
Рассела (dRVVT) с последующими коррекционными и 
подтверждающими пробами.

Ðåçóëüòàòû è èõ îáñóæäåíèå
Результаты исследования показали высокую 

частоту материнских осложнений у беременных 
мезенхимальными дисплазиями. Абсолютно у всех 
пациенток во время беременности отмечалось 
прогрессирование ранее имевшихся геморрагических 
проявлений и появление кровотечений новых локали-
заций (носовых кровотечений – у 27 пациенток, 
десневых кровотечений – у 22, телеангиоэктазий на 
коже и слизистых – у 20, желудочно-кишечных крово-
течений – у 4, кровохарканья – у 4, образование гема-
том при малейших травмах – 14, кровоизлияний в 
конъюнктиву – у 5 пациенток).

У пациенток со стертыми формами мезенхималь-
ных дисплазий (марфаноидный фенотип, изолиро-
ванные пролапс митрального клапана III степени, 
миопия высокой степени или подвывих хрусталика, 
гипермобильность суставов, гиперэластичность кожи, 
многочисленные атрофичные рубцы, телеангиоэкта-
зии на коже и слизистых, склонность к частым носо-
вым кровотечениям и другие симптомы), когда в 
ранние сроки беременности было недостаточно крите-
риев для установления диагноза согласно современ-
ным критериям диагностики, в более поздние сроки 
беременности появились дополнительные проявления 
заболеваний и был установлен диагноз того или иного 
синдрома. 

У беременных с синдромом Марфана отмечена 
высокая частота осложнений со стороны сердечно-
сосудистой системы, включавших увеличение степени 
пролапса митрального клапана (18 беременных с 
синдромом Марфана), формирование или прогресси-
рование недостаточности митрального клапана (13 
больных с синдромом Марфана), дилатация левых 
отделов сердца (10 больных с синдромом Марфана), 
развитие и прогрессирование аортальной недостаточ-
ности (10 больных с синдромом Марфана), гипертро-
фия левого желудочка (одна беременная с синдромом 
Марфана) (см. рис. 2). 

Одна больная с синдромом Марфана погибла через 
полтора месяца после родоразрешения от разрыва 
аорты. Беременность данной пациентке была проти-
вопоказана в связи с дилатацией корня аорты до 
4,7 см, однако от прерывания беременности пациен-
тка отказалась.
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Наиболее серьезными осложнениями у беремен-
ных с врожденной геморрагической телеангиоэкта-
зией были осложнения, связанные с формированием 
артериовенозных мальформаций. Артериовенозные 
мальформации в легких обнаружены у 10 беремен-
ных с синдромом Рендю-Ослера. У шести из них 
имелись признаки гипоксии (акроцианоз, полиците-

Рисунок 1. Частота геморрагических осложнений у беременных с мезенхимальными дисплазиями.

Рисунок 2. Частота осложнений со стороны сердечно-сосудистой системы у беременных с синдромом Марфана.
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мия, снижение SрO2 и PaO2) вследствие шунтирования 
крови справа налево. У остальных четырех беремен-
ных с артериовенозными мальформациями в легких 
отсутствие признаков гипоксии, по-видимому, было 
связано с небольшими размерами мальформаций, 
что не приводило к значительному шунтированию 
крови справа налево. У одной беременной с синдро-
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Рисунок 3. Частота акушерских осложнений у беременных с врожденными заболеваниями соединительной ткани.
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мом Рендю-Ослера во второй половине беременности 
появились симптомы сдавления верхней полой вены, 
причиной которого явилось формирование анев-
ризмы плечеголовного ствола. 

Таким образом, большое значение имеет планиро-
вание беременности у больных с мезенхимальными 
дисплазиями с оценкой риска осложнений во время 
беременности на основании данных комплексного 
обследования больной, включающего осмотр акуше-
ром-гинекологом, терапевтом, рутинные лаборатор-
ные исследования, ЭКГ, ЭхоКГ, исследование системы 
гемостаза, оценку функции респираторной системы, 
консультацию кардиохирурга, окулиста, сосудистого 
хирурга. У беременных с синдромом Марфана чрез-
вычайно важным является измерение корня аорты 
при ЭхоКГ: при диаметре корня аорты на уровне 
синуса Вальсальвы более 4 см беременность проти-
вопоказана; при обнаружении признаков дилатации 
корня аорты во время беременности более 4-4,5 см 
необходимо прерывание беременности в связи с 
высоким риском разрыва аорты. У больных с 
врожденной геморрагической телеангиоэктазией на 
этапе планирования беременности обязательным 

является скрининг на наличие артериовенозных 
мальформаций в легких и коррекция осложнения до 
беременности. При планировании беременности у 
больных с сосудистым типом синдрома Элерса-Данло 
следует учитывать чрезвычайно высокий риск 
массивных кровотечений, инсультов, разрыва матки. 
У таких больных довольно часто вовлекаются сосуды 
головного мозга с образованием каротидно-кавер-
нозных фистул, аневризм, расслоением интра- и 
экстракраниального сегментов позвоночных и сонных 
артерий, в связи с чем на этапе планирования бере-
менности обязательным является выполнение МРТ 
головного мозга и доплеровского исследования сосу-
дов. Большинству таких пациенток беременность 
противопоказана.

Помимо специфических осложнений, у беременных 
с мезенхимальными дисплазиями имели место 
акушерские осложнения: укорочение шейки матки в 
сроки от 20 до 30 нед. беременности – у 10 пациенток, 
ранний токсикоз – у 15, преэклампсия – у 26, гестаци-
онный пиелонефрит – у 9, преждевременная отслойка 
нормально расположенной плаценты – у 13, преждев-
ременный разрыв плодных оболочек – у 25 пациенток. 

Кроме того, отмечена высокая частота задержки 
роста плода – у 32 пациенток. Возможными причи-
нами высокой частоты задержки роста плода у бере-
менных с мезенхимальными дисплазиями были пато-
логия соединительно-тканного компонента сосудов 
маточно-плацентарного комплекса, формирование 
сосудистых мальформаций в плаценте, приводящие к 

нарушению маточно-плацентарного кровотока, а 
также врожденные аномалии развития плода, хрони-
ческий ДВС-синдром, однако данная проблема требует 
дальнейших исследований. 

Результаты исследования указывают на высокую 
частоту перинатальной патологии у новорожденных от 
матерей с мезенхимальными дисплазиями. Среди 
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наблюдавшихся нами 55 детей 18 детей родились 
недоношенными, причем максимальное количество 
недоношенных детей (22 ребенка) родилось от мате-
рей с синдромом Элерса-Данло. Возможной причиной 
этого является высокая частота укорочения шейки 
матки в сроки от 20 до 30 нед. беременности и преждев-
ременного разрыва плодных оболочек в данной группе 
беременных. Один ребенок погиб антенатально. Анома-
лии развития (аномалии костно-мышечной системы, 
врожденные пороки сердца) выявлены у 17 детей. 

Таким образом, полученные нами данные показали, 
что больные с мезенхимальными дисплазиями пред-
ставляют собой группу высокого риска по перинаталь-
ной заболеваемости, в т.ч. по частоте врожденных 
аномалий развития, что свидетельствует о необходи-
мости медико-генетического консультирования на 
этапе планирования беременности.

Различные дефекты в системе гемостаза обнару-
жены у 40 беременных с мезенхимальными диспла-
зиями: у 20 повышение функции тромбоцитов, у 18 
снижение функции тромбоцитов, у 31 признаки 
хронического ДВС-синдрома. У одной беременной с 
синдромом Марфана обнаружен генетический дефект 
фактора V Leiden.

Для контроля за геморрагическими осложнениями 
использовались препараты транексамовой кислоты –
местно и внутривенно, в т.ч. во время родов, при 
выполнении операции кесарево сечение. 

При обнаружении маркеров ДВС-синдрома во 
время беременности и послеродовом периоде у боль-
ных с мезенхимальными дисплазиями мы использо-
вали профилактические дозы низкомолекулярных 
гепаринов. На фоне профилактических доз препара-
тов не отмечалось существенного усиления геморра-
гических проявлений. Тромботических осложнений не 
было ни в одном случае. Препараты отменяли за сутки 
до операции кесарево сечение или с момента начала 
родовой деятельности.

Таким образом, результаты настоящего исследова-
ния, а также данные литературы свидетельствуют о 
смешанном генезе тромбогеморрагических нарушений 
у больных с мезенхимальными дисплазиями – помимо 
дисплазии сосудистой стенки, большую роль играют 
нарушения гемостаза, что указывает на необходимость 
развернутого гемостазиологического исследования в 
динамике и проведения дифференцированной терапии 
в зависимости от типа нарушений в разных звеньях 
системы гемостаза для своевременной коррекции 
тромбогеморрагических осложнений во время бере-
менности, родоразрешения и послеродовом периоде.

53 беременных с мезенхимальными дисплазиями 
были родоразрешены путем операции кесарево сече-
ние. Основным показанием к операции был риск 
геморрагических осложнений и разрывов матки и 
промежности при родах через естественные родовые 
пути, а также сочетание соматической патологии с 
акушерскими показаниями. Также принималась во 
внимание возможность обеспечить стабильную гемо-

динамику и более тщательный гемостаз во время 
операции кесарева сечения. 

При родоразрешении через естественные родовые 
пути (у трех беременных с синдромом Элерса-Данло в 
нашем исследовании, а также при анализе исходов 
предыдущих беременностей) отмечались глубокие 
разрывы мягких тканей промежности и массивные 
кровотечения. 

У 36 беременных с мезенхимальными дисплазиями 
во время операции кесарево сечение отмечалась 
повышенная кровоточивость из сосудов мелкого и 
среднего калибра. Во всех случаях периоперационно 
проводился мониторинг системы гемостаза. Для 
коррекции геморрагических осложнений использова-
лась свежезамороженная плазма (в пред-, интра- и 
послеоперационном периодах), а также транексамо-
вая кислота (местно и внутривенно интраопераци-
онно). Это позволило во всех случаях избежать тяже-
лых геморрагических осложнений. 

Осложнения послеродового периода наблюдались 
у 39 пациенток с мезенхимальными дисплазиями и 
включали метроэндометрит (у пяти пациенток), замед-
ленную инволюцию матки (у 11 пациенток), серому 
послеоперационного шва (у 11 пациенток), замедлен-
ную репарацию раны с образованием неполноценного 
атрофичного рубца (у девяти пациенток), гематометру 
(у одной пациентки с синдромом Марфана), массив-
ное позднее послеродовое кровотечение, потребовав-
шее экстирпации матки (у одной пациентки с синдро-
мом Марфана) и наложения клемм на шейку матки (у 
одной пациентки с синдромом Элерса-Данло после 
родов через естественные родовые пути), расхожде-
ние швов на промежности (у двух пациенток с синдро-
мом Элерса-Данло после родов через естественные 
родовые пути). 

В связи высокой частотой осложнений послеродо-
вого периода у больных с мезенхимальными диспла-
зиями мы считаем целесообразным увеличение 
длительности наблюдения за такими пациентками в 
послеродовом периоде. 

Çàêëþ÷åíèå
Таким образом, беременность и роды у больных с 

мезенхимальными дисплазиями (синдромами 
Марфана, Элерса-Данло, врожденной геморрагической 
телеангиоэктазией) представляют высокий риск разви-
тия осложнений как у матери, так и у плода. Для успеш-
ного исхода беременности у таких больных следует 
рекомендовать мультидисциплинарный подход, вклю-
чающий консультации акушеров-гинекологов, терапев-
тов, кардиохирургов, анестезиологов и педиатров, а 
также тщательное динамическое наблюдение с широ-
ким спектром лабораторно-инструментальных иссле-
дований, начиная с момента планирования беременно-
сти и заканчивая послеродовым периодом. 

Поскольку у большинства беременных с мезенхи-
мальными дисплазиями определялись дефекты в 
системе гемостаза, включающие нарушение функции 
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тромбоцитов и признаки ДВС-синдрома, тромбоге-
моррагические осложнения у таких больных имеют 
смешанный генез (патология соединительной ткани и 
нарушения гемостаза). Это обуславливает необходи-
мость развернутого гемостазиологического исследо-
вания в динамике и проведения дифференцированной 
терапии в зависимости от типа нарушений в разных 
звеньях системы гемостаза для профилактики и 
своевременной коррекции тромбогеморрагических 
осложнений у таких больных. Отмечена высокая 
эффективность и безопасность применения низкомо-
лекулярного гепарина в профилактической дозе у 
беременных с мезенхимальными дисплазиями под 
контролем маркеров тромбофилии и ДВС-синдрома.

Ввиду высокого риска угрожающих жизни ослож-
нений при родоразрешении через естественные родо-
вые пути пациенткам с мезенхимальными дисплази-
ями показано родоразрешение путем операции кеса-
рево сечение. Выполнение операции кесарево сечение 
позволило избежать острых гемодинамических нару-
шений и травм матери и плода. Родоразрешение через 
естественные родовые пути сопровождалось глубо-
кими разрывами родовых путей и тяжелыми геморра-
гическими осложнениями.

Мониторинг системы гемостаза, своевременная 
диагностика ДВС-синдрома и тенденции к геморра-
гиям и патогенетически оправданное применение в 

предоперационном периоде свежезамороженной 
плазмы, а интраоперационно – транексамовой кислоты 
– позволило практически во всех случаях избежать 
массивных кровотечений во время операции кесарево 
сечение.

Высокая частота аномалий развития плода у бере-
менных с мезенхимальными дисплазиями свиде-
тельствует о необходимости медико-генетического 
консультирования таких больных на этапе планиро-
вания беременности. Рекомендуется тщательное 
обследование и динамическое наблюдение новоро-
жденных от матерей с мезенхимальными дисплази-
ями в связи с высокой вероятностью наследования 
заболевания ребенком.

Беременные со стертыми формами мезенхималь-
ных дисплазий (марфаноидный фенотип, изолиро-
ванные пролапс митрального клапана III степени, 
миопия высокой степени или подвывих хрусталика, 
гипермобильность суставов, гиперэластичность кожи, 
многочисленные атрофичные рубцы, телеангиоэкта-
зии на коже и слизистых, склонность к частым носо-
вым кровотечениям и другие симптомы), когда недо-
статочно критериев для установления диагноза согла-
сно современным критериям диагностики, составляют 
группу повышенного риска и требуют такого же 
подхода, как и беременные с достоверным диагнозом 
врожденных заболеваний соединительной ткани. 
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