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Faktablad nummer 2

Marfans syndrom och graviditet

Bakgrund

Marfans syndrom ir en irftlig bindvivssjukdom. Spora-
diska fall betingade av nymutationer férekommer ocks3.
Férenklat kan bindviven sigas vara svagare eller eftergiv-
ligare 4n normalt. I hjirt-kirlsystemet kan det ge upphov
till klaffel (mitralklaffprolaps) och vidgning av stora
kroppspulsidern (aortadilatation).

Aortadilatation utvecklas antingen till foljd av en svag-
het i kirlviggen, som vid Marfans syndrom, eller pd grund
av 6kad péfrestning dstadkommen av blsdflédet och blod-
trycket. Ibland spelar bigge mekanismerna roll. S4 kallad
betablockerande medicin sinker blodtrycket och minskar
snirtigheten i pulsvigen vilket reducerar péfrestningen
pa kidrlviggen. Betablockerare som ges i forebyggande syfte
kan bromsa utvecklingen av aortadilatation vid Marfans
syndrom. Vidgningen av aorta kan ocks3 drabba klaff-
ringen mellan vinster hjirtkammare och stora kropps-
pulsidern. Klaffseglen méts dé inte i mitten och klaffen
héller inte titr.

Den allvarligaste komplikationen ir aortadissektion.
Det 4r et livshotande tillstdnd betingat av en bristning i
kirlviggens inre lager. I virsta fall brister dven det yttre
lagret och aorta spricker. Aven om dissektion kan fore-
komma hos personer med normalvid aorta giller att ju
vidare aorta ir, desto stdrre ir risken for dissektion. Dock
finns det "dissektionsbenigna” slikter bland de med Mar-
fans syndrom. Dirfor 4r familjehistorien en viktig aspekt
vid rddgivning och dirfor betyder inte “normalvid aorta”
en fullstindig garanti for att inga komplikationer kom-
mer att uppstd (dven om det ir ovanligt).I ungefir 2/3 av
fallen sker dissektionen i aortas forsta del, den uppat-
giende delen. Hos 1/3 av fallen drabbar dissektionen den
nedétgiende aorta, delen som finns efter att kirlen till
huvud och armar har avgitt. Innan modern hjirt-kirlki-
rurgi fanns svarade aortasjukdom f6r en stor del av den
fortida dodlighet som drabbade personer med Marfans

syndrom.

Risker vid graviditet

Vid en normal graviditet sker cirkulatoriska och hormo-
nella férindringar som anses kunna bidra till aortadilata-
tion och aortadissektion. Hilften av alla kvinnor yngre

4n 40 4r som drabbas av aortadissektion fir det under

graviditet och d& sirskilt under graviditetens senare del.
Kombinationen Marfans syndrom och graviditet har dir-
for varit fruktad. Tidigare erfarenhet vilade i stor utstriick-
ning p4 fallbeskrivningar. Sddana innebir selektion, fall
som gr bra rapporteras inte, och man kan pd goda grun-
der anta att saken dirmed kom att framstillas frin sin
”simsta sida”. D3 Pyeritz i bérjan av 8o-talet gick igenom
litteraturen fann han 32 rapporterade fall med kom-
binationen Marfans syndrom och graviditet. Av dessa hade
20 dissekerat, i 16 fall med dédlig utging. Hilften av
kvinnorna avled sledes under eller i nira anslutning till
graviditeten. Han gick dirfér igenom ett eget material
och fann att av 26 kvinnor med Marfans syndrom som
genomgatt en eller flera graviditeter hade endast en avlidit
i anslutning till graviditeten. Det var en kvinna som redan
fore graviditeten hade hjirtsvike pa grund av klafflickage
och som avled av bakterieinfektion pa klaffen nigra
veckor efter forlossningen. Till skillnad frin kvinnorna i
fallrapporterna foreldg ingen betydande aortadilatation i
nigot av hans fall och han drog slutsatsen att graviditet
hos marfankvinnan var mycket riskabel vid aortadilata-
tion men att risken var lg om aorta var normalvid och
inga betydande klaffel féreldg. En annan viktig erfaren-
het 4r att genomgingen komplikationsfri graviditet hos
en kvinna med Marfans syndrom och aortadilatation pd
intet sdtt 4r en garand for att kommande graviditeter

kommer att ga lika bra.

Rekommendationer

Hos kvinnan med Marfans syndrom bér, fére onskad
graviditet, hjirtklaffarnas funktioner och aortas vidd be-
stimmas med ultraljudsundersskning. Ar aorta vidgad
(> 40 mm) avrides frin graviditet. Ar aorta normalvid
bér upprepad bedémning med ultraljud géras under
graviditeten med ungefir 3 manaders intervall, titare om
aortavidden okar. Vid graviditet dir aortadilatation fore-
ligger eller uppkommer bér avbrytande av graviditeten
overvigas. Viljer man d3 att fullfolja graviditeten har vi i
Lund bedémt det rimligt att dessa patienter dverfors till
regionsjukhus med tillging till thoraxkirurgisk expertis
under graviditetens sista tredjedel eller tidigare om kvin-
nan eller fostret rkar ut for komplikationer. Det forefaller

fornuftige att forlosa dessa patienter med kejsarsnitt i



graviditetsvecka 32—-33. Denna tidsram 4r en kompromiss
mellan att minimera risken for aortadissektion och rup-
tur hos mamman och att inte utsitea fostret for alltfor
stora risker efter fodelsen. Detta forefaller logiskt men
nigon kontrollerad undersckning som stéd for ett sddant
forfarande finns inte.

Det ir viktigt att de inblandade specialisterna pa ett
tidigt stadium upprittar en sorts “checklista” for hur for-
lossningen bist handliggs. Man fir planera var den skall
ske, vilken forlossningsvig, smirtlindring etc. I denna
plan bér man ocksa ha beredskap f6r andra alternativ om
aortakomplikationer skulle uppstd. Det ir snarare vikten
av god planering som ska understrykas, inte att l3sa fast
sig vid ett speciellt forlossningssitt. Efter forlossningen
kan det vara limpligt att géra en ekokardiografisk kon-
troll av modern; efter en vecka, efter 3 minader och efter
6 manader. Det under forutsittning att inget anmirk-
ningsvirt uppticks.

Betablockerare som allmint rekommenderas till pa-
tienter med Marfans syndrom kan ge fosterpaverkan i form
av tillvixthimning. Barnet kan ocksd, just efter fodelsen,
vara negativt paverkat av betablockerare. I s3 fall finns
effektiva motmedel. Vinsterna med betablockerande be-
handling dominerar som regel 6ver riskerna och fortsatt
behandling under graviditet bér évervigas. Fostrets till-
vixt undersdks regelbundet och utfallet kan d& féranleda

omprévning av behandlingen.

Information ar viktig

Kvinnan med Marfans syndrom bér tidigt i livet fa eller
sjilv skaffa sig information om de potentiella riskerna vid
en graviditet. Till virdgivarens ansvar hor att upprepa
denna information. Eftersom risken f6r aortadilatation
okar med &ldern kan det f6r kvinnan med Marfans syn-
drom i det avseendet vara en fordel atc forligga sina
graviditeter tidigt i livet.

Information om irftlighetsging, riktad till bide kvin-
nor och min, ir ocksa viktigt. Risken for att barnet skall
ha Marfans syndrom ir 50 procent. Aterupprepningsris-
ken f6r Marfans syndrom ir mycket lig om man tidigare
har fétt ett barn med mutationsbetingat Marfans syn-
drom. Nédgon enkel och tillférlitlig fosterdiagnostik avse-

ende Marfans syndrom foreligger inte.

Graviditet efter aortakirurgi

Vid kirurgisk behandling av aortadilatation och/eller
aortadissektion ersitts det sjuka partiet med nigon form
av kirlgraft. Det finns flera typer av sddana. Av olika skl
ir det framfér allt uppétgiende aorta som ir foremal for
kirurgisk behandling. Manga ginger foreligger ocksd

lickage i aortaklaffen s att den maste bytas ut.

Syntetiska kirlgraft dr ror av textilmaterial till exem-
pel Goretex eller Dacron. I graftet kan en konstgjord
klaffprotes placeras. Denna klaffprotes kan antingen vara
“mekanisk” eller "biologisk”. Den mekaniska klaffprote-
sen dr tillverkad av pyrolit som ir ett mycket starke kol-
material. Den biologiska klaffprotesen gors av djurvivnad.
Den mekaniska klaffprotesen 4r mycket hallbar, livsling-
den ir nirmast obegrinsad, men pd grund av risken for
proppbildning krivs livsling behandling med blodfr-
tunnande medicinering som minskar blodets levrings-
formaga. Med biologisk klaffprotes behévs inte blodfor-
tunnande medicinering men protesens klaffar slits med
tiden och f6rr eller senare (inom 10-15 4r) mdste protesen
bytas ut. Ett tredje alternativ ir homograft dir aortaklaff-
arna och den uppétgiende delen av aorta kommer frin
en avliden minniska. Homografts kriver ej blodfértunn-
ande medicinering och dven om héllbarheten tycks bittre
4n for biologiska proteser miste de ocksa ofta bytas.

Erfarenheten av graviditet vid Marfans syndrom dir
aortakirurgi foretagits 4r mycket liten, sjilv har jag varit
med om en sidan lyckad graviditet och jag kan tinka
mig att det finns andra med samma erfarenhet. Flera fak-
torer mdste vigas in, kanske 4r aorta ascendens ersatt med
grafit som fungerar bra men det finns samtidigt vidgning
av aortabdgen eller en kronisk dissektion i nedatgiende
aorta och d3 ir graviditeten inte limplig. Beddmningen
av riskerna med en graviditet efter aortakirurgi méste s-
ledes grundas dels pa vilken typ av klaffprotes som satts
in dels pa hur forhdllandena ir i de ¢j opererade delarna
av aorta. Man kan idven spekulera i att tidigare dissektion
signalerar 6kad risk fr framtida dissektion vid till exempel
graviditet. Erfarenheten av graviditet hos kvinnor med
mekanisk klaffprotes (av annan orsak in Marfan) ir inte
uppmuntrande. Den blodfértunnande medicineringen
dr svérstyrd under graviditet och allvarliga komplikationer
i form av blédning eller proppbildning ir inte ovanligt.
Dessutom kan behandlingen vara fosterskadande (ske-
letemissbildningar, hjirnblédningar, missfall). Biologiska
klaffproteser och homograft har inte denna nackdel och

de brukar sillan gora graviditeten komplicerad.

Sammanfattning

Om aorta ¢j ir vidgad kan kvinnan med Marfans syn-
drom genomg3 graviditet med 1&g risk f6r komplikatio-
ner. Hon skall fore graviditeten vara vil informerad om
mojliga risker och irftlighetsging. Aortavidden skall be-

stimmas bdde fore och regelbundet under graviditeten.
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