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XVIIl Zjazd Polskiego Towarzystwa Ortodontycznego

16-19 Wrzesnia 2015, Szczecin Aontalczaniinaka

M. Kuc-Michalska

Zespof Marfana

Opis 3 przypadkow w roznych okresach rozwojowych.

www.ortodoncja-zabrze.pl
ortomikar@interia.pl

Zespot Marfana, zwany dawniej arachnodaktylia, to powazne schorzenie, uwarunkowane genetycznie, stanowigce szereg wad bedgcych konsekwencjg
niewtasciwej struktury tkanki tacznej. W zaburzeniu tym wystepuja nieprawidtowosci w obrebie ukiadu wzrokowego, sercowo-naczyniowego i kostno-sta-
wowego. Nastepstwem zaburzen w czesci mozgowe] | twarzowe] s3: dolichocefalia, wydatne guzy czotowe i tuki brwiowe oraz wady uktadu stomatogna-
tycznego 1j. podniebienie gotyckie i zwezenia szczeki oraz zgryzy krzyzowe, otwarte i wysokokatowe tytozgryzy. Niemniej nie 53 to wady charakterystyczne,
pozwalajgce postawi¢ diagnoze. Natomiast charakterystyczny jest wyglad zewnetrzny pacjenta. Nasilona, ,pajgkowata” szczuptos¢ konczyn gornych i dol-
nych oraz catej sylwetki: dtugie, szczupte lub pajgkowate palce (dolichostenodaktylia), wydtuzone kosci diugie (wysoki wzrost) z nadmierng rozciagliwoscia
wiezadet stawowych podobnych do zespotu Ehlersa-Danlosa. pozwalaja rozpoznad pacjentdw z tym schorzeniem.

j
Przedstawienie 3 przypadkow pacjentéw z Zespolem Marfana, ze wskazaniem na charakterystyczne cechy sylwetki pozwalajace na
rozpoznanie tego zagrazajacego zyciu schorzenia.

: b . e . ~ : = Trzech pacjentow cierpiacych na
— R R £ | 9 b gy Zespot Marfana. 18-letni miody do-
4 k ! - - REERESNSS rosly, ktory zostat zdiagnozowany w
czasie trwajgcego leczenia ortodon-
tycznego, po wystapieniu tetniaka |
pobycie w szpitalu. 10-letni chiopiec
oraz jego 43 letni tata z juz rozpozna-

nym Zespotem Marfana.

10-cio letni pacjent B.M.

W trakcie leczenia ortodontycznego
zdiagnozowano pacjenta z Zespo-
tem Marfana. Na zdjeciach przed |
pod koniec leczenia wida¢ poprawe
jego stanu fizycznego pod wplywem
zmienionej, odpowiedniej diety, za-
leconej po rozpoznaniu zaburzenia.

Wczesne ustalenie rozpoznania zespotu Marfana moze mie¢ rozstrzygajgce znaczenie dla dalszych loséw chorego. Odpowiednie postepowanie dietetyczne
pozwala w znacznym stopniu poprawi¢ stan odzywienia i wplyna¢ korzystnie na rozwdj fizyczny chorego. Zapobieganie i wlasciwe leczenie schorzen reuma-
tycznych, zakazen drog oddechowych oraz zaburzen rozwojowych ukiadu sercowo-naczyniowego (tetniakdéw) moze uchronié chorych od powikian, ktére
czesto prowadza do zejscia Smiertelnego. Natomiast leczenie szkieletowych zwezen szczeki moze uchronié pacjentéw przed rozwojem zespotu bezdechu
sennego, czesto wystepujacego u tych pacjentow.

Rozpoznanie pacjenta z zespolem Marfana nierzadko stwarza problemy. Zazwyczaj prawidiowe rozpoznanie jest stawiane w momencie wystapienia ciezkich
powiktan. W Polsce jest niedobor placowek oraz specjalistow, ktorzy zajmujg sie badaniem, diagnozowaniem i leczeniem tego schorzenia. Jednak wczesne
wykrycie choroby moze ustrzec chorego od powaznych konsekwencji zdrowotnych wiacznie z naglym zgonem. Poniewaz ortodonci s3 jedng ze specjalnosci,
do ktérych pacjenci z zespotem Marfana moga trafic we wczesnych okresach rozwojowych, a cechy wygladu zewnetrznego pacjenta sg charakterystyczne,
wazne jest aby ta wiasnie grupa lekarzy potrafita rozpoznacé zaburzenie i skierowac pacjentow do odpowiednich placdwek medycznych.
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