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INTRODUCAO

A Sindrome de Marfan (SMF) tem uma in-
cidéncia de 1 a cada 3000 a 5000 individuos e ¢
uma doenga genética autossdOmica dominante,
causada por mutagdes no gene codificador da
glicoproteina fibilina-1, sendo, portanto, uma
patologia do tecido conjuntivo. Desse modo, as
manifestagdes da sindrome podem ocorrer em
diversos sistemas: cardiovascular, esquelético,
ocular, pulmonar, nervoso e cutaneo (JUDGE
et al., 2005). Porém, as maiores causas de mor-
bimortalidade nos portadores da SMF sdo os
acometimentos cardiovasculares, entre eles, a
dissecc¢ao aortica.

A gravidez e o puerpério caracterizam uma
fase maior risco para o desenvolvimento desses
acometimentos cardiovasculares e, juntamente
com as cardiopatias, sdo responsaveis por até
11% dos o6bitos maternos (OTTO, 2018), ¢ de
suma importancia a adog¢do de uma conduta
adequada para o manejo de pacientes com essas
condi¢des. Portanto, estudar e dissertar sobre
esse assunto torna-se fundamental

Objetivou-se com este capitulo realizar a
reunido de um compilado de artigos para que
fosse possivel ser realizada uma revisao litera-
ria sistematica a respeito do assunto. A pesquisa
foi realizada no periodo de janeiro de 2024 até
julho de 2024, utilizando as bases de dados Pu-
bmed, UpToDate e Scielo com artigos nos idi-
omas inglés e portugués. Foram usados os prin-
cipais descritores: Sindrome de Marfan; Dis-
seccao aortica; Gravidez. Desta busca foram
encontrados 20 artigos, posteriormente subme-
tidos aos critérios de selecao.

Os critérios de inclusdo foram: artigos nos
idiomas portugués e inglés publicados no peri-
odo de 2010 a 2024 e que abordavam as tema-
ticas propostas para esta pesquisa, estudos do
tipo revisdo, meta-analise e relatos de caso dis-

ponibilizados na integra. Os critérios de exclu-
sdo foram: artigos duplicados, disponibilizados
na forma de resumo, que ndo abordavam dire-
tamente a proposta estudada e que nao atendiam
aos demais critérios de inclusao.

Apbs os critérios de selecdo restaram 6 arti-
gos e 1 dissertagdo para construgdo deste capi-
tulo e de um raciocinio clinico e voltado para o
paciente. Todos foram submetidos a leitura mi-
nuciosa para a coleta de dados. Os resultados
foram apresentados de forma descritiva, dividi-
dos em categorias tematicas abordando com
base na ancora tedrica da abordagem de colage-
noses dentro no cenario da ginecologia e obste-
tricia.

O periodo gestacional

O periodo gestacional imprime sobre o or-
ganismo materno diversas modificacdes que
tém como finalidade proporcionar o adequado
desenvolvimento fetal em equilibrio com o or-
ganismo da mae. Por si s, a gestacdo € um pe-
riodo extremamente unico biologicamente, o
que acarreta na necessidade do médico saber re-
conhecer e abordar os diversos sinais e sinto-
mas decorrentes das modificacdes fisiologicas
e aqueles associados a quadros patogénicos.

Quando a gestacdao ainda estd associada a
condi¢des maternas como a Sindrome de Mar-
fan que esta intrinsecamente ligada a agudiza-
¢oes e descompensagdes no periodo gestacio-
nal, € preciso que os médicos estejam extrema-
mente preparados para lidar com os mais diver-
SOS Cenarios.

Por isso, neste capitulo abordaremos os
conceitos principais em relacdo a Sindrome de
Marfan, as principais modificacdes do orga-
nismo materno durante a gestagdo, e elucidar o
porqué dessas duas condi¢des quando unidas,
podem culminar uma grande emergéncia mé-
dica, a dissecg¢ao aortica.
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Modificacoes cardiovasculares do
periodo gestacional

As modificacdes cardiovasculares se ini-
ciam precocemente na gestacao. Pode-se ressal-
tar:

e Aumento da frequéncia cardiaca ma-
terna de 10 a 15 bpm;

e Mudanca do eixo cardiaco para a es-
querda, para cima e anteriormente, devido a ele-
vacao do diafragma, o que leva a alteragdes no
eletrocardiograma;

e Aparente cardiomegalia associada a
derrame pericardico discreto;

e Hipertrofia do septo interventricular;

e Hipertrofia do ventriculo esquerdo;

e Sopro sistolico em 90% das gestantes,
devido ao estado hipercinético e diminui¢do da
viscosidade sanguinea.

e Sopro diastdlico suave em 20% das ges-
tantes; desdobramento da primeira bulha cardi-
aca.

e O débito cardiaco aumenta no primeiro
trimestre, alcangando o pico na vigésima quarta
semana de gestagdo. Apesar do aumento de
cerca de 40% do débito cardiaco, a pressao san-
guinea ird diminuir devido a queda da resistén-
cia vascular periférica.

e A resisténcia vascular periférica se re-
duz ao nivel minimo até a vigésima semana de
gestacdo, com retorno gradual até o termo, mas
permanecendo cerca de 20% mais baixas,
quando comparada ao nivel pré-gestacional.

e A pressdo arterial da gestante também
sofre modificagdes. A pressdo sistolica tem
pouca mudanga, mas a pressao diastolica € re-
duzida de 5-10 mmHg entre a décima segunda
e a vigésima sexta semana de gesta¢do. Durante
o parto e as contragdes uterinas, a pressao sisto-
lica se eleva de 13 a 15 mmHg e a pressao di-
astolica de 5-25 mmHg.

Modificacoes hematologicas do
periodo gestacional

O volume plasmatico aumenta cerca de 40
a 50% a partir da sexta semana, com o pico en-
tre a trigésima e trigésima quarta semanas. O
aumento do volume plasmatico resulta em hi-
pervolemia, com diminui¢do da viscosidade
sanguinea, levando a um quadro de hemodilui-
¢ao.

A hipervolemia ¢ necessaria para compen-
sar as demandas do sistema vascular hipertrofi-
ado do tutero, equilibrar a queda do retorno ve-
noso devido a compressao da veia cava inferior
e compensar também as perdas sanguineas do
parto.

Paralelamente, ha também o aumento de
cerca de 30% das hemacias circulantes, devido
ao aumento da demanda de oxigénio para o
feto. Entretanto, a concentragao total de hemo-
globina e do hematdcrito diminui, devido ao au-
mento mais pronunciado do volume plasma-
tico.

Frequentemente, ha também leucocitose re-
lativa durante a gravidez. A contagem de leuco-
citos pode alcangar 25.000/dL, sem qualquer
valor patoldgico associado. Além disso, ha a di-
minui¢do da quimiotaxia e da aderéncia leuco-
citaria apds o segundo trimestre, o que aumenta
a susceptibilidade a quadros infecciosos.

A contagem de plaquetas ¢ relativamente
inalterada, embora o volume do plasma esteja
aumentado.

Em relacdo aos fatores de coagulacdo ha
mudangas significativas, entre elas: os agentes
pro coagulantes estdo aumentados, os niveis de
fibrinogénio estdo aumentados, os fatores de
coagulagao VII, VIII, IX, X e o fator de Von
Willebrand tém sua atividade aumentada, redu-
¢do do sistema fibrinolitico. Tudo isso, contri-
buird para um estado de hipercoagulabilidade
durante a gravidez.
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A Sindrome de Marfan

A sindrome de Marfan ¢ uma sindrome ge-
nética autossomica dominante que afeta princi-
palmente a composicdo do colageno, sendo
A Sin-
drome de Marfan resulta, principalmente na

uma desordem do tecido conjuntivo.

mutacao do gene FBN1 que codifica a glicopro-
teina fibrilina-1, que ¢ o principal componente
das microfibrilas, e ajuda células ancoras da
matriz extracelular.

Além disso, trata-se de uma patologia capaz
de provocar anormalidades oculares, esqueléti-
cas e cardiovasculares, por exemplo a dilatagao
da aorta ascendente, o que pode levar a dissec-
¢d0 da aorta. Sendo as desordens cardiovascu-
lares as grandes responsaveis pelas condigdes
morbidas e pela mortalidade dos portadores
dessa sindrome.

Existem muitas manifestagoes diferentes do
gene mutado que causa a sindrome de Marfan,
porém ela € tipicamente reconhecida pela cons-
telacdo de ossos longos, dilatagdo da raiz aor-
tica e luxacao do cristalino. Pacientes com Sin-
drome de Marfan tém uma aparéncia muito ti-
pica. Eles sdo altos e esguios, com bragos muito
longos e dedos longos.

Intercessao entre Sindrome de
Marfan e a gravidez

A Sindrome de Marfan por ocasionar uma
desordem na formacao do colageno, os paciente
portadores da sindrome podem desenvolver fra-
queza do tecido conjuntivo na parede da aorta,
que vai se dilatando ao longo do tempo devido
a pressdo sanguinea.

As complicagdes mais graves sdo decorren-
tes dessas alteragdes patologicas na raiz da
aorta e na aorta ascendente. A média aortica ¢
afetada preferencialmente em areas sujeitas as
maiores pressoes hemodinamicas. A aorta € di-

latada progressivamente ou dissecada aguda-
mente, comeg¢ando nos seios coronarianos, as
vezes antes dos 10 anos de idade. A raiz adrtica
dilata-se em 50% das criangas ¢ 60 a 80% dos
adultos. Por isso, o periodo da gestagdo ¢ extre-
mamente delicado para as portadoras dessa sin-
drome.

O estado hiperdinamico e hipercinético car-
diovascular gestacional, ocasionados principal-
mente pelo aumento expressivo do débito car-
diaco e do volume plasmatico, fazem com que
a fragil parede da aorta dessas pacientes seja
submetida a um longo periodo de estresse he-
modinamico, que podem levar a complicagdo
mais temida durante o periodo gestacional: a
disseccdo aortica aguda.

Disseccao aortica como grande
complicacio

A dissecc¢do aodrtica é considerada uma con-
dicao emergencial de alto risco pois, de acordo
com o Registro Internacional de Dissec¢ao Aor-
tica Aguda (IRAD), ocasiona uma elevada taxa
de mortalidade precoce - em média de 1% por
hora nos primeiros dois dias.

A patogénese da disseccao adrtica pode ser
definida como uma ruptura da integridade das
trés tanicas formadoras da aorta, ou seja, uma
delaminagdo anterdgrada e retrograda das ca-
madas intima e média, formando uma falsa luz
que permite a infiltracdo sanguinea (LOEYS,
2010).

Entre os diversos fatores predisponentes,
estdao as doencas do tecido conjuntivo e o peri-
odo gestacional. A deficiéncia da glicoproteina
fibrilina-1, principal componente das microfi-
brilas e ajudante das células ancoras da matriz
extracelular, tipica da Sindrome de Marfan,
afeta patologicamente a constituicao do tecido
conjuntivo. Isso gera diversas manifestagdes
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clinicas, sendo uma das mais relevantes a dila-
tacdo da raiz da aorta que pode ser progressiva
durante a vida.

O risco de disseccao aortica ¢ diretamente
proporcional ao didmetro de raiz de aorta (GO-
LAND & ELKAYAM, 2009).

A gravidez e o puerpério sdo também fato-
res de risco para essa complicag@o devido as al-
teracdes hemodindmicas intrinsecas a esses pe-
riodos que geram um estado hipervolémico e
hiperdindmico, aumentando o estresse nas pa-
redes da aorta.

Além disso, ha efeitos hormonais que alte-
ram sua composicao: o estrogénio inibe a depo-
sicdo de colageno e elastina, deixando a artéria
mais suscetivel a delaminagdo. Desse modo,
mulheres gravidas portadoras da Sindrome de
Marfan com presenca de dilatacdo aortica sdo
consideradas de alto risco para dissec¢do aor-
tica, apesar de que a auséncia dessa dilatacio
nao exclua a possibilidade disso acontecer (DI-
NATO et al., 2018)

Nesse contexto, ¢ recomendado a estratifi-
cacdo de risco materno em funcdo do tipo de
doenca cardiaca proposta pela Organizagdo
Mundial da Saude para guiar as condutas obsté-
tricas.

Gestantes portadoras de Sindrome de Mar-
fan com dilatagdo adrtica maior que 45 mm sao
classificadas como risco de mortalidade ou
morbidade materna extremamente elevado,
sendo a gestacdo contraindicada e a interrupcao
terapéutica considerada a depender da gravi-
dade clinica.

Manejo clinico de gestantes com
Sindrome de Marfan

O manejo de pacientes com Sindrome de
Marfan idealmente deve comegar antes da con-
cepcdo. A paciente deve ser submetida a uma
avalia¢do cardiovascular cuidadosa, incluindo
avaliacdo do diametro adrtico proximal e distal,

bem como da fungdo valvar e cardiaca por eco-
cardiograma, tomografia computadorizada ou
ressonancia magnética.

A monitorizagdo Holter deve ser realizada
em pacientes com dilatacdo ventricular para de-
teccdo de arritmias ventriculares. As pacientes
devem ser informadas sobre possiveis compli-
cagdes maternas relacionadas a gravidez e o
alto risco de transmissdo da sindrome a prole
com possibilidade de expressdo mais grave da
doenga.

A conducdo medicamentosa durante a gra-
videz, inclui os beta-bloqueadores, que tém sido
usados extensivamente durante a gravidez para
diversas condigdes médicas, com resultados ge-
rais favoraveis. O uso de propranolol foi usado
com sucesso em pacientes nao gravidas, porém
ndo ¢ ideal na gravidez porque bloqueia os efei-
tos inibitdrios da epinefrina na atividade mio-
metrial. O uso de beta bloqueadores seletivos
podem, portanto, ser preferidos durante a gravi-
dez, com o metoprolol sendo o preferido.
Quando iniciada durante a gravidez, as doses de
betabloqueadores devem ser tituladas para re-
duzir a frequéncia cardiaca em repouso em
20%.

Os agentes bloqueadores sdo excretados no
leite materno, e os lactentes devem, portanto,
ser monitorados quanto a efeitos adversos. Um
estudo recente relatou um efeito favoravel dos
bloqueadores dos receptores da angiotensina na
taxa de dilatagdo progressiva da raiz da aorta.

Além disso, Devido ao aumento da incidén-
cia de arritmias durante a gravidez, a implanta-
¢ao de um desfibrilador interno deve ser consi-
derada em pacientes de alto risco antes da con-
cepgao.

Quanto a possiveis cirurgias profilaticas, di-
retrizes recentes sugeriram cirurgia eletiva an-
tes da gravidez para mulheres com raiz aortica
de 47 mm. Como o risco associado a operagao
de emergéncia para dissec¢ao ou ruptura da
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aorta ¢ alto, uma dilatacdo progressiva da aorta
de 10 mm durante a gravidez requer uma cirur-
gia eletiva ap6s um aborto terapéutico (até 20
semanas) ou durante a gravidez.

Cirurgias bem-sucedidas durante a gestagao
ou logo apos o parto foram relatados em varias
mulheres com Sindrome de Marfan. Como a ci-
rurgia cardiaca ¢ associada ao aumento da perda
fetal, a cesariana deve ser realizada antes ou
concomitantemente a cirurgia toracica se a ma-
turidade fetal puder ser confirmada.

Quanto ao parto, o parto vaginal ¢ seguro
em pacientes com Sindrome de Marfan que nao
apresentam envolvimento cardiovascular signi-
ficativo e diametro adrtico normal. Para mini-
mizar o estresse do trabalho de parto, deve-se
usar anestesia peridural para reduzir a dor e usar
forceps ou vacuo para encurtar o segundo esta-
gio do trabalho de parto.

Pacientes com dilatagdo aortica de 40 mm,
dilatagcdo progressiva da aorta durante a gravi-
dez ou historia de reparo aortico por dissec¢do
prévia apresentam alto risco de dissec¢do aor-
tica e devem, portanto, realizar uma cesariana
eletiva com anestesia peridural ou geral para
minimizar alteracdes hemodinamicas associa-
das com parto vaginal.

Além disso, pacientes com Sindrome de
Marfan devem ser acompanhadas durante a gra-
videz conjuntamente por seu obstetra e cardio-
logista. Para pacientes com aorta de tamanho
normal, as consultas pré-natais devem ser agen-
dadas mensalmente e um ecocardiograma deve
ser agendado durante cada trimestre e antes do
parto. Em pacientes com diametro aortico de 40
mm, dilatagcdo progressiva ou historia de cirur-
gia aortica para dilatagdo ou dissecc¢do aortica,
um exame ecocardiografico deve ser realizado
a cada 4 a 6 semanas.

Abordagem da disseccao de aorta em
contextos de urgéncia

A ocorréncia de uma disseccao de aorta ¢
uma grande emergéncia médica. A apresenta-
¢ao clinica depende do local em que a dissec¢ao
esta ocorrendo, porém na maioria dos casos en-
volve uma dor toricica stbita e muito intensa
com irradiagdo para o dorso. De um modo geral
e simplificado, quando localizada na regido
proxima a valva adrtica mimetiza sintomas de
insuficiéncia cardiaca; quando préxima a coro-
narias mimetiza IAM; quando acomete a sub-
clavia apresenta a diferenca de PA entre mem-
bros; quando acomete a carotida cursa com sin-
cope (DINATO et al., 2018).

Existem duas grandes classificacdes da dis-
sec¢ao: Stanford e DeBakey.

Classificacao de Stanford:

e Tipo A: acomete aorta ascendente e
pode evoluir para o arco e aorta descendente

e Tipo B: acomete aorta descendente, sem
acometer ascendente.

Classifica¢dao de DeBakey:

e Tipo I: aorta ascendente, arco e aorta to-
racica descendente e pode envolver aorta abdo-
minal

e Tipo II: confinado a aorta ascendente

e Tipo III: envolve aorta toracica e abdo-
minal distal a artéria subclavia esquerda.

Além da clinica, o diagnostico pode ser fa-
cilitado com uso de escore, destacando-se o es-
core ADD-RS, direcionado pelo exame de ima-
gem.

Diante deste quadro deve ser feita a aborda-
gem sistematizada de atendimento a urgéncias
utilizando-se do ABCDE e direcionando a con-
duta. Deve ser realizado um atendimento con-
junto entre a equipe de urgéncia e emergéncia,
a equipe de ginecologia e obstetricia e a equipe
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de cirurgica toracica de modo que o atendi-
mento seja completo e bem conduzido (DI-
NATO et al., 2018).

No que tange a urgéncia do quadro e estabi-
lizagdo materna, o controle da dor deve ser feito
com uso de morfina endovenosa e a pressao ar-
terial sistolica deve ser mantida entre 100 a 120
mmHg. O controle da frequéncia cardiaca tam-
bém ¢ fundamental e deve ser feito principal-
mente com betabloqueador ou bloqueador de
canal de célcio, de forma a manter a frequéncia
cardiaca proxima de 60 bpm. A abordagem ci-
rargica geralmente ¢ indicada em casos de Stan-
ford A. Quadros Stanford B podem ser maneja-
dos clinicamente na maioria dos casos.

Além disso, é fundamental realizar a moni-
torizacdo frequente do feto e ficar atento a ne-
cessidade de interven¢do, considerando o risco
de PCR e 6bito materno-fetal (DINATO et al.,
2018).

Importancia da abordagem
psicossocial de uma gestacio de alto
risco

Pacientes portadoras de Sindrome de Mar-
fan possuem desafios didrios que impactam di-
retamente sua qualidade de vida. E frequente-
mente relatada dor cronica, fadiga e limitagdes
que impactam diretamente nas atividades did-
rias.

Além disso, destaca-se a ocorréncia de
transtornos mentais, como depressao, ansie-
dade, diminui¢ao da autoimagem e inadaptagdo
social. Tais transtornos tendem a ser derivados,
além dos estigmas da sindrome, da sensacao de

medo diante da possibilidade de complicagdes
e morte subita (TAVARES, 2016).

Gestagdes de alto risco no geral apresentam
grande tendéncia de conduzir familias a impor-
tante sofrimento psiquico. Apesar de o acompa-
nhamento de pré natal de alto risco ndo signifi-
car necessariamente a ocorréncia de complica-
¢oes, muito ‘pelo contrario, muitas vezes essa
relagdo ¢ erroneamente feita por diversas fami-
lias.

Nao seria diferente diante de pacientes por-
tadoras de Sindrome de Marfan, para as quais
gestar ¢ muitas vezes um grande sonho, fazendo
com que sentimentos de medo e inseguranca
frequentemente sejam agravados, uma vez que
na maioria das vezes sdo pacientes com ampla
compreensdo de sua condigdo clinica (TAVA-
RES, 2016).

Perspectivas

Sindrome de Marfan ¢ uma patologia mul-
tissistémica que pode ser agravada pelo estresse
de uma gravidez e levar a complicacdes - prin-
cipalmente a dissec¢do aortica - resultando em
graves hemorragias e colocar em risco a vida da
paciente e do feto. Em outras palavras, pode-se
dizer que a gestagdo € por si s6 um grande fator
de risco para ocorréncia da disseccdo de aorta
em uma paciente com Sindrome de Marfan. E,
portanto, imprescindivel o estabelecimento de
um cuidado multidisciplinar de saude, evitando
as demais adversidades, e, além disso, levando
em consideracao os aspectos psicossociais que
tangenciam uma gestacao de alto risco.
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