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INTRODUÇÃO 

A Síndrome de Marfan (SMF) tem uma in-

cidência de 1 a cada 3000 a 5000 indivíduos e é 

uma doença genética autossômica dominante, 

causada por mutações no gene codificador da 

glicoproteína fibilina-1, sendo, portanto, uma 

patologia do tecido conjuntivo. Desse modo, as 

manifestações da síndrome podem ocorrer em 

diversos sistemas: cardiovascular, esquelético, 

ocular, pulmonar, nervoso e cutâneo (JUDGE 

et al., 2005). Porém, as maiores causas de mor-

bimortalidade nos portadores da SMF são os 

acometimentos cardiovasculares, entre eles, a 

dissecção aórtica.  

A gravidez e o puerpério caracterizam uma 

fase maior risco para o desenvolvimento desses 

acometimentos cardiovasculares e, juntamente 

com as cardiopatias, são responsáveis por até 

11% dos óbitos maternos (OTTO, 2018), é de 

suma importância a adoção de uma conduta 

adequada para o manejo de pacientes com essas 

condições. Portanto, estudar e dissertar sobre 

esse assunto torna-se fundamental  

Objetivou-se com este capítulo realizar a 

reunião de um compilado de artigos para que 

fosse possível ser realizada uma revisão literá-

ria sistemática a respeito do assunto. A pesquisa 

foi realizada no período de janeiro de 2024 até 

julho de 2024, utilizando as bases de dados Pu-

bmed, UpToDate e Scielo com artigos nos idi-

omas inglês e português. Foram usados os prin-

cipais descritores: Síndrome de Marfan; Dis-

secção aórtica; Gravidez. Desta busca foram 

encontrados 20 artigos, posteriormente subme-

tidos aos critérios de seleção.  

Os critérios de inclusão foram: artigos nos 

idiomas português e inglês publicados no perí-

odo de 2010 a 2024 e que abordavam as temá-

ticas propostas para esta pesquisa, estudos do 

tipo revisão, meta-análise e relatos de caso dis-

ponibilizados na íntegra. Os critérios de exclu-

são foram: artigos duplicados, disponibilizados 

na forma de resumo, que não abordavam dire-

tamente a proposta estudada e que não atendiam 

aos demais critérios de inclusão.  

Após os critérios de seleção restaram 6 arti-

gos e 1 dissertação para construção deste capí-

tulo e de um raciocínio clínico e voltado para o 

paciente. Todos foram submetidos à leitura mi-

nuciosa para a coleta de dados. Os resultados 

foram apresentados de forma descritiva, dividi-

dos em categorias temáticas abordando com 

base na âncora teórica da abordagem de colage-

noses dentro no cenário da ginecologia e obste-

trícia. 

O período gestacional  

O período gestacional imprime sobre o or-

ganismo materno diversas modificações que 

têm como finalidade proporcionar o adequado 

desenvolvimento fetal em equilíbrio com o or-

ganismo da mãe. Por si só, a gestação é um pe-

ríodo extremamente único biologicamente, o 

que acarreta na necessidade do médico saber re-

conhecer e abordar os diversos sinais e sinto-

mas decorrentes das modificações fisiológicas 

e aqueles associados a quadros patogênicos.  

Quando a gestação ainda está associada a 

condições maternas como a Síndrome de Mar-

fan que está intrinsecamente ligada a agudiza-

ções e descompensações no período gestacio-

nal, é preciso que os médicos estejam extrema-

mente preparados para lidar com os mais diver-

sos cenários.  

Por isso, neste capítulo abordaremos os 

conceitos principais em relação a Síndrome de 

Marfan, as principais modificações do orga-

nismo materno durante a gestação, e elucidar o 

porquê dessas duas condições quando unidas, 

podem culminar uma grande emergência mé-

dica, a dissecção aórtica.  
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Modificações cardiovasculares do 

período gestacional 

As modificações cardiovasculares se ini-

ciam precocemente na gestação. Pode-se ressal-

tar:  

• Aumento da frequência cardíaca ma-

terna de 10 a 15 bpm;  

• Mudança do eixo cardíaco para a es-

querda, para cima e anteriormente, devido a ele-

vação do diafragma, o que leva a alterações no 

eletrocardiograma;  

• Aparente cardiomegalia associada a 

derrame pericárdico discreto;  

• Hipertrofia do septo interventricular; 

• Hipertrofia do ventrículo esquerdo;  

• Sopro sistólico em 90% das gestantes, 

devido ao estado hipercinético e diminuição da 

viscosidade sanguínea.  

• Sopro diastólico suave em 20% das ges-

tantes; desdobramento da primeira bulha cardí-

aca.  

• O débito cardíaco aumenta no primeiro 

trimestre, alcançando o pico na vigésima quarta 

semana de gestação. Apesar do aumento de 

cerca de 40% do débito cardíaco, a pressão san-

guínea irá diminuir devido a queda da resistên-

cia vascular periférica.  

• A resistência vascular periférica se re-

duz ao nível mínimo até a vigésima semana de 

gestação, com retorno gradual até o termo, mas 

permanecendo cerca de 20% mais baixas, 

quando comparada ao nível pré-gestacional.  

• A pressão arterial da gestante também 

sofre modificações. A pressão sistólica tem 

pouca mudança, mas a pressão diastólica é re-

duzida de 5-10 mmHg entre a décima segunda 

e a vigésima sexta semana de gestação. Durante 

o parto e as contrações uterinas, a pressão sistó-

lica se eleva de 13 a 15 mmHg e a pressão di-

astólica de 5-25 mmHg. 

Modificações hematológicas do 

período gestacional  

O volume plasmático 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 plasmático resulta em hi-

pervolemia, com diminuição da viscosidade 

sanguínea, levando a um quadro de hemodilui-

ção.  

A hipervolemia é necessária para compen-

sar as demandas do sistema vascular hipertrofi-

ado do útero, equilibrar a queda do retorno ve-

noso devido a compressão da veia cava inferior 

e compensar também as perdas sanguíneas do 

parto.  

Paralelamente, há também o aumento de 

cerca de 30% das hemácias circulantes, devido 

ao aumento da demanda de oxigênio para o 

feto. Entretanto, a concentração total de hemo-

globina e do hematócrito diminui, devido ao au-

mento mais pronunciado do volume plasmá-

tico.  

Frequentemente, há também leucocitose re-

lativa durante a gravidez. A contagem de leucó-

citos pode alcançar 25.000/dL, sem qualquer 

valor patológico associado. Além disso, há a di-

minuição da quimiotaxia e da aderência leuco-

citária após o segundo trimestre, o que aumenta 

a susceptibilidade a quadros infecciosos.  

A contagem de plaquetas é relativamente 

inalterada, embora o volume do plasma esteja 

aumentado.  

Em relação aos fatores de coagulação há 

mudanças significativas, entre elas: os agentes 

pró coagulantes estão aumentados, os níveis de 

fibrinogênio estão aumentados, os fatores de 

coagulação VII, VIII, IX, X e o fator de Von 

Willebrand têm sua atividade aumentada, redu-

ção do sistema fibrinolítico. Tudo isso, contri-

buirá para um estado de hipercoagulabilidade 

durante a gravidez.  
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A Síndrome de Marfan  

A síndrome de Marfan é uma síndrome ge-

nética autossômica dominante que afeta princi-

palmente a composição do colágeno, sendo 

uma desordem do tecido conjuntivo.  A Sín-

drome de Marfan resulta, principalmente na 

mutação do gene FBN1 que codifica a glicopro-

teína fibrilina-1, que é o principal componente 

das microfibrilas, e ajuda células âncoras da 

matriz extracelular. 

Além disso, trata-se de uma patologia capaz 

de provocar  anormalidades oculares, esqueléti-

cas e cardiovasculares, por exemplo a dilatação 

da aorta ascendente, o que pode levar à dissec-

ção da aorta. Sendo as desordens cardiovascu-

lares as grandes responsáveis pelas condições 

mórbidas e pela mortalidade dos portadores 

dessa síndrome.  

Existem muitas manifestações diferentes do 

gene mutado que causa a síndrome de Marfan, 

porém ela é tipicamente reconhecida pela cons-

telação de ossos longos, dilatação da raiz aór-

tica e luxação do cristalino. Pacientes com Sín-

drome de Marfan têm uma aparência muito tí-

pica. Eles são altos e esguios, com braços muito 

longos e dedos longos.  

Intercessão entre Síndrome de 

Marfan e a gravidez 

A Síndrome de Marfan por ocasionar uma 

desordem na formação do colágeno, os paciente 

portadores da síndrome podem desenvolver fra-

queza do tecido conjuntivo na parede da aorta, 

que vai se dilatando ao longo do tempo devido 

à pressão sanguínea.  

As complicações mais graves são decorren-

tes dessas alterações patológicas na raiz da 

aorta e na aorta ascendente. A média aórtica é 

afetada preferencialmente em áreas sujeitas às 

maiores pressões hemodinâmicas. A aorta é di-

latada progressivamente ou dissecada aguda-

mente, começando nos seios coronarianos, às 

vezes antes dos 10 anos de idade. A raiz aórtica 

dilata-se em 50% das crianças e 60 a 80% dos 

adultos. Por isso, o período da gestação é extre-

mamente delicado para as portadoras dessa sín-

drome.  

O estado hiperdinâmico e hipercinético car-

diovascular gestacional, ocasionados principal-

mente pelo aumento expressivo do débito car-

díaco e do volume plasmático, fazem com que 

a frágil parede da aorta dessas pacientes seja 

submetida a um longo período de estresse he-

modinâmico, que podem levar a complicação 

mais temida durante o período gestacional: a 

dissecção aórtica aguda.  

Dissecção aórtica como grande 

complicação 

A dissecção aórtica é considerada uma con-

dição emergencial de alto risco pois, de acordo 

com o Registro Internacional de Dissecção Aór-

tica Aguda (IRAD), ocasiona uma elevada taxa 

de mortalidade precoce - em média de 1% por 

hora nos primeiros dois dias.  

A patogênese da dissecção aórtica pode ser 

definida como uma ruptura da integridade das 

três túnicas formadoras da aorta, ou seja, uma 

delaminação anterógrada e retrógrada das ca-

madas íntima e média, formando uma falsa luz 

que permite a infiltração sanguínea (LOEYS, 

2010).  

Entre os diversos fatores predisponentes, 

estão as doenças do tecido conjuntivo e o perí-

odo gestacional. A deficiência da glicoproteína 

fibrilina-1, principal componente das microfi-

brilas e ajudante das células âncoras da matriz 

extracelular, típica da Síndrome de Marfan, 

afeta patologicamente a constituição do tecido 

conjuntivo. Isso gera diversas manifestações 

https://www.msdmanuals.com/pt-br/profissional/doen%C3%A7as-cardiovasculares/doen%C3%A7as-da-aorta-e-seus-ramos/dissec%C3%A7%C3%A3o-da-aorta
https://www.msdmanuals.com/pt-br/profissional/doen%C3%A7as-cardiovasculares/doen%C3%A7as-da-aorta-e-seus-ramos/dissec%C3%A7%C3%A3o-da-aorta
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clínicas, sendo uma das mais relevantes a dila-

tação da raiz da aorta que pode ser progressiva 

durante a vida.  

O risco de dissecção aórtica é diretamente 

proporcional ao diâmetro de raiz de aorta (GO-

LAND & ELKAYAM, 2009). 

A gravidez e o puerpério são também fato-

res de risco para essa complicação devido às al-

terações hemodinâmicas intrínsecas a esses pe-

ríodos que geram um estado hipervolêmico e 

hiperdinâmico, aumentando o estresse nas pa-

redes da aorta.  

Além disso, há efeitos hormonais que alte-

ram sua composição: o estrogênio inibe a depo-

sição de colágeno e elastina, deixando a artéria 

mais suscetível à delaminação. Desse modo, 

mulheres grávidas portadoras da Síndrome de 

Marfan com presença de dilatação aórtica são 

consideradas de alto risco para dissecção aór-

tica, apesar de que a ausência dessa dilatação 

não exclua a possibilidade disso acontecer (DI-

NATO et al., 2018)  

Nesse contexto, é recomendado a estratifi-

cação de risco materno em função do tipo de 

doença cardíaca proposta pela Organização 

Mundial da Saúde para guiar as condutas obsté-

tricas.  

Gestantes portadoras de Síndrome de Mar-

fan com dilatação aórtica maior que 45 mm são 

classificadas como risco de mortalidade ou 

morbidade materna extremamente elevado, 

sendo a gestação contraindicada e a interrupção 

terapêutica considerada a depender da gravi-

dade clínica.  

Manejo clínico de gestantes com 

Síndrome de Marfan  

O manejo de pacientes com Síndrome de 

Marfan idealmente deve começar antes da con-

cepção. A paciente deve ser submetida a uma 

avaliação cardiovascular cuidadosa, incluindo 

avaliação do diâmetro aórtico proximal e distal, 

bem como da função valvar e cardíaca por eco-

cardiograma, tomografia computadorizada ou 

ressonância magnética.  

A monitorização Holter deve ser realizada 

em pacientes com dilatação ventricular para de-

tecção de arritmias ventriculares. As pacientes 

devem ser informadas sobre possíveis compli-

cações maternas relacionadas à gravidez e o 

alto risco de transmissão da síndrome à prole 

com possibilidade de expressão mais grave da 

doença.  

A condução medicamentosa durante a gra-

videz, inclui os beta-bloqueadores, que têm sido 

usados extensivamente durante a gravidez para 

diversas condições médicas, com resultados ge-

rais favoráveis. O uso de propranolol foi usado 

com sucesso em pacientes não grávidas, porém 

não é ideal na gravidez porque bloqueia os efei-

tos inibitórios 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 frequência cardíaca em repouso em 

20%. 

Os agentes bloqueadores são excretados no 

leite materno, e os lactentes devem, portanto, 

ser monitorados quanto a efeitos adversos. Um 

estudo recente relatou um efeito favorável dos 

bloqueadores dos receptores da angiotensina na 

taxa de dilatação progressiva da raiz da aorta.  

Além disso, Devido ao aumento da incidên-

cia de arritmias durante a gravidez, a implanta-

ção de um desfibrilador interno deve ser consi-

derada em pacientes de alto risco antes da con-

cepção.  

Quanto a possíveis cirurgias profiláticas, di-

retrizes recentes sugeriram cirurgia eletiva an-

tes da gravidez para mulheres com raiz aórtica 

de 47 mm. Como o risco associado à operação 

de emergência para dissecção ou ruptura da 
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aorta é alto, uma dilatação progressiva da aorta 

de 10 mm durante a gravidez requer uma cirur-

gia eletiva após um aborto terapêutico (até 20 

semanas) ou durante a gravidez.  

Cirurgias bem-sucedidas durante a gestação 

ou logo após o parto foram relatados em várias 

mulheres com Síndrome de Marfan. Como a ci-

rurgia cardíaca é associada ao aumento da perda 

fetal, a cesariana deve ser realizada antes ou 

concomitantemente à cirurgia torácica se a ma-

turidade fetal puder ser confirmada.  

Quanto ao parto, o parto vaginal é seguro 

em pacientes com Síndrome de Marfan que não 

apresentam envolvimento cardiovascular signi-

ficativo e diâmetro aórtico normal. Para mini-

mizar o estresse do trabalho de parto, deve-se 

usar anestesia peridural para reduzir a dor e usar 

fórceps ou vácuo para encurtar o segundo está-

gio do trabalho de parto.  

Pacientes com dilatação aórtica de 40 mm, 

dilatação progressiva da aorta durante a gravi-

dez ou história de reparo aórtico por dissecção 

prévia apresentam alto risco de dissecção aór-

tica e devem, portanto, realizar uma cesariana 

eletiva com anestesia peridural ou geral para 

minimizar alterações hemodinâmicas associa-

das com parto vaginal.  

Além disso, pacientes com Síndrome 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 diâmetro aórtico de 40 

mm, dilatação progressiva ou história de cirur-

gia aórtica para dilatação ou dissecção aórtica, 

um exame ecocardiográfico deve ser realizado 

a cada 4 a 6 semanas. 

Abordagem da dissecção de aorta em 

contextos de urgência  

A ocorrência de uma dissecção de aorta é 

uma grande emergência médica. A apresenta-

ção clínica depende do local em que a dissecção 

está ocorrendo, porém na maioria dos casos en-

volve uma dor torácica súbita e muito intensa 

com irradiação para o dorso. De um modo geral 

e simplificado, quando localizada na região 

próxima à valva aórtica mimetiza sintomas de 

insuficiência cardíaca; quando próxima à coro-

nárias mimetiza IAM; quando acomete a sub-

clávia apresenta a diferença de PA entre mem-

bros; quando acomete a carótida cursa com sín-

cope (DINATO et al., 2018).  

Existem duas grandes classificações da dis-

secção: Stanford e DeBakey. 

Classificação de Stanford: 

• Tipo A: acomete aorta ascendente e 

pode evoluir para o arco e aorta descendente  

• Tipo B: acomete aorta descendente, sem 

acometer ascendente. 

Classificação de DeBakey: 

• Tipo I: aorta ascendente, arco e aorta to-

rácica descendente e pode envolver aorta abdo-

minal 

• Tipo II: confinado a aorta ascendente  

• Tipo III: envolve aorta torácica e abdo-

minal distal à artéria subclávia esquerda.  

Além da clínica, o diagnóstico 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 urgências 

utilizando-se do ABCDE e direcionando a con-

duta. Deve ser realizado um atendimento con-

junto entre a equipe de urgência e emergência, 

a equipe de ginecologia e obstetrícia e a equipe 
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de cirúrgica torácica de modo que o atendi-

mento seja completo e bem conduzido (DI-

NATO et al., 2018).   

No que tange a urgência do quadro e estabi-

lização materna, o controle da dor deve ser feito 

com uso de morfina endovenosa e a pressão ar-

terial sistólica deve ser mantida entre 100 a 120 

mmHg. O controle da frequência cardíaca tam-

bém é fundamental e deve ser feito principal-

mente com betabloqueador ou bloqueador de 

canal de cálcio, de forma a manter a frequência 

cardíaca próxima de 60 bpm. A abordagem ci-

rúrgica geralmente é 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-

torização frequente do feto e ficar atento à ne-

cessidade de intervenção, considerando o risco 

de PCR e óbito materno-fetal (DINATO et al., 

2018).  

Importância da abordagem 

psicossocial de uma gestação de alto 

risco 

Pacientes portadoras de Síndrome de Mar-

fan possuem desafios diários que impactam di-

retamente sua qualidade de vida. É frequente-

mente relatada dor crônica, fadiga e limitações 

que impactam diretamente nas atividades diá-

rias.  

Além disso, destaca-se a ocorrência de 

transtornos mentais, como depressão, ansie-

dade, diminuição da autoimagem e inadaptação 

social. Tais transtornos tendem a ser derivados, 

além dos estigmas da síndrome, da sensação de 

medo diante da possibilidade de complicações 

e morte súbita (TAVARES, 2016).  

Gestações de alto risco no geral apresentam 

grande tendência de conduzir famílias a impor-

tante sofrimento psíquico. Apesar de o acompa-

nhamento de pré natal de alto risco não signifi-

car necessariamente a ocorrência de complica-

ções, muito ´pelo contrário, muitas vezes essa 

relação é erroneamente feita por diversas famí-

lias. 

Não seria diferente diante de pacientes por-

tadoras de Síndrome de Marfan, para as quais 

gestar é muitas vezes um grande sonho, fazendo 

com que sentimentos de medo e insegurança 

frequentemente sejam agravados, uma vez que 

na maioria das vezes são pacientes com ampla 

compreensão de sua condição clínica (TAVA-

RES, 2016).  

Perspectivas  

Síndrome de Marfan é uma patologia mul-

tissistêmica que pode ser agravada pelo estresse 

de uma gravidez e levar a complicações - prin-

cipalmente a dissecção aórtica - resultando em 

graves hemorragias e colocar em risco a vida da 

paciente e do feto. Em outras palavras, pode-se 

dizer que a gestação é por si só um grande fator 

de risco para ocorrência da dissecção de aorta 

em uma paciente com Síndrome de Marfan. É, 

portanto, imprescindível o estabelecimento de 

um cuidado multidisciplinar de saúde, evitando 

as demais adversidades, e, além disso, levando 

em consideração os aspectos psicossociais que 

tangenciam uma gestação de alto risco.  
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