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Zaburzenia psychiczne u chorych z zespolem Marfana:
opis dwoch przypadkow

Mental disorders in patients with Marfan’s syndrome:
two case studies
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Z I Kliniki Psychiatrycznej Instytutu Psychiatrii i Neurologii w Warszawie

STRESZCZENIE. Opisano obraz kliniczny, tru-
dnosci  diagnostyczne oraz przebieg leczenia
w dwdéch przypadkach zespolu Marfana z towarzy-
szqcymi objawami psychotycznymi.

SUMMARY. Clinical picture, diagnostic prob-
lems and the course of treatment in two cases of
the Marfan syndrome with concurrent psychotic
symptoms are discussed.
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Zespol Marfana (syndroma Marfani), opi-
sany w 1896 r., jest najlepiej poznanym, ge-
netycznie zdeterminowanym zaburzeniem
tkanki lacznej. Dziedziczy sie jako cecha
autosomalna dominujaca. W 85% przypad-
kow wystepuje rodzinnie. Zespot Marfana
pojawia sie z czestoscia 2-4 chorych na
100 tys. populacji ogdlnej. Na pelny obraz
zespolu [3] skladaja sie objawy dotyczace
trzech ukladow:

1. kostnego — zmiany w ko$écu w postaci
nadmiernie wydluzonych konczyn dol-
nych i gornych, diugich pajakowatych
palcow rak i stop, wiotko$¢ wiazadel sta-
wowych, lejkowatej Iub kurzej klatki
piersiowej, deformacji kregostupa, wyso-
ko sklepionego podniebienia,

2. wzrokowego — zabuizenia wzroku spowo-
dowane zwichnigciem soczewek (u 70%
pacjentow), badz duza krétkowzrocznosé,

3. sercowo-naczyniowego — niedomykalno$¢
zastawek polksiezycowatych aorty lub

tetnicy plucnej. Ponadto spotyka sig
uszkodzenia §ciany aorty na skutek tor-
biclowatej martwicy, rozerwania widkien
elastycznych oraz zwldknienia przydan-
ki. Spotyka si¢ takze zwloknienia zasta-
wek u 65% pacjentéw, a niekiedy ogni-
ska martwicy w mig$niu sercowym.

Diagnoza opiera si¢ przede wszystkim na
cechach Kklinicznych: przynajmniej dwa
z trzech wymienionych ukladéw wykazuja
nieprawidtowosci. Czgsto tym zmianom to-
warzyszyly skaza krwotoczna, niedobory
osoczowego czynnika VIIIc. U czesci przy-
padkoéw spotyka sie stabo$¢ pecherzykow
plucnych, co moze prowadzi¢ do odmy sa-
moistnej. Wigkszos¢ chorych z zespolem
Marfana umiera miedzy 40 a 50 r.z., wsku-
tek pekniecia $ciany aorty lub postepujacej
niewydolnosci lewej komory serca. W lite-
raturze mozna znalez¢ zaledwie pojedyncze
opisy zaburzen psychicznych, ktére wyste-
puja u ludz z zespolem Marfana [1, 4].
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OPIS PRZYPADKOW

Przypadek 1

42-letni mezczyzna, kawaler, wyksztalcenie
§rednie, zatrudniony jako magazynier w bi-
bliotece. Z objawéw zespolu Marfana stwier-
dzono nieprawidlowosci z trzech ukladow:

® kostnego: nadmierne wydluzenie kon-
czyn gérnych i dolnych, szpotawosc stop,
wydhizenie palcoéw stop i rak, gotyckie
podniebienie, nachodzace na siebie zgby,
asteniczna klatka piersiowa, anomalie
rozwojowe II i III prawego zebra i przy-
srodkowej czesci obojczykow,

® wzrokowego: zaéma obustronna,

® sercowo-naczyniowego: powigkszenie syl-
wetki serca.

Wywiad rodzinny dotyczacy choréb psy-
chicznych byt negatywny, jednakze zwracal
uwage bardzo wysoki wzrost matki chorego,
Pacjent byl jedynakiem, z ciazy i porodu pra-
widlowych. Rozwéj ruchowy byt uposledzo-
ny, zaczal podzno siadac i chodzié. We wczes-
nym dziecinstwie zauwazono szpotawos¢
stop. W szkole uczyt sie érednio, ale klas nie
powtarzal, ukoniczyl liceum ekonomiczne.
Nie zdat egzaminéw wstepnych na uniwersy-
tet. W 21 r.z. rozpoczal pracg jako pomocnik
magazyniera w bibliotece. Matka pacjenta
nadopiekuncza w stosunku do syna. Ocenia-
Ia go jako wrazliwego, nadmiernie przezywa-
jacego wszystkie sprawy, zyciowo niezarad-
nego, nie potrafiacego nawiagza¢ kontaktu
z ludzmi, samotnego. W 27 r.z. pojawila si¢
narastajaca za¢ma obu oczu. Z tego powodu
byt operowany. Podczas pobytu w szpitalu
stwierdzono podwyzszone wartosci glukozy.
Po raz pierwszy leczony w Klinice Psychiat-
rycznej w 1984 r., miat wtedy 29 lat. Po wizy-
cie u Harrisa stat si¢ pobudzony, euforyczny,
uwazal, ze ozdrowial, Ze stal sie cud, ponie-
waz widz, byl wieloméwny. Wypowiadal
tredci wielkosciowe. Uwazat si¢ za uzdrowi-
ciela, Boga. Stat sie religijny, modlit si¢ bez
przerwy. Nie sypial, nie chcial przyjmowac

pokarméw. W pierwszym tygodniu pobytu
w oddziale byl w trudnym kontakcie rzeczo-
wym, wielomowny, gubiacy watek i wlacza-
jacy watki zbedne. Z trudem udawalo sie
nakltoni¢ pacjenta do przerwania spontani-
cznego monologu i odpowiedzi na proste
pytania. Nastrdj byt podwyzszony, wielko-
$ciowy: mowit, ze jest Harrisem, Bogiem,
ma cztery miliardy lat, wystepuje w telewi-
zji. W zachowaniu obserwowano liczne ele-
menty puerylne. Chwilami byt agresywny,
podejrzliwy, odmawial jedzenia i picia.
W trakcie leczenia, w trzecim tygodniu po-
bytu przebyl zapalenie pluc z ciezkim sta-
nem ogblnym. Po miesiacu leczenia pacjent
uspokoit sig, byl bardzej dostosowany, zbor-
ny w wypowiedziach. Najdhzej utrzymywaly
sie nastawienia wielkosciowe, nastrdj eufo-
ryczny. Zostal wypisany po 2,5-miesigcznym
leczenin w nastroju wyr6wnanym z pewna
tendencja do obnizonego. Martwil sig¢ poste-
pyjacym uposledzeniem wzroku.

W trakcie pobytu byl leczony chloroproma-
zyna do 600 mg, a nastgpnie haloperydolem
15 mg/die. Zalecono przyjmowanie halopery-
dolu w dawkach podtrzymujacych. Rozpo-
znano psychozg reaktywna z podnieceniem

Po wypisie ze szpitala, powrdcit do pracy,
funkcjonowal podobnie jak przed choroba.

Od 23.01. do 11.02.1997r. byl leczony
ponownie w Klinice Psychiatrycznej z roz-
poznaniem: zaburzenia §wiadomo$ci spo-
wodowane dysfunkcja mézgu i choroba so-
matyczna. W badaniu NMR stwierdzono
— migdatki mézdzku polozone ponizej
otworu wielkiego, pojedyncze drobne ogni-
ska naczyniopochodne w platach czolo-
wych, uklad komorowy w normie.

Na 6 dni przed przyjeciem do szpitala zago-
raczkowal, wystapily objawy grypowe oraz
podwyzszenie wartosci cukru do 445 mg%.
Byt hospitalizowany w oddziale internistycz-
nym, gdzie obniZzono poziom cukru. Przenie-
siony do Kliniki z powodu pobudzenia, agre-
sji, dezorientacji. Po przyjeciu chory byt nie-
spokojny, kontakt rzeczowy praktycznie nie-
mozliwy do nawiazania. Niekiedy jednak
pacjent odpowiadal na najprostsze pytania,
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prawidlowo podawal wymienial dane perso-
nalne. Byl wesotkowaty, mdwil poszczegdlne
stowa bez zwiazku: ,,diabelki, kosmos, War-
szawa, wielki”. Przy probach karmienia wy-
plowal podawane jedzenie. Po tygodniu po-
bytu wysoko zagoraczkowal, wystapily obja-
wy zapalenia pluc. W ciagu nastgpnych
dwoch tygodni, mimo leczenia antybiotyka-
mi nowej generacji, stan chorego klinicznie
i radiologicznie pogarszal sie. W tym czasie
byt nawadniany dozylnie, karmiony przez
sonde, wymagat pielegnaciji przeciwodlezyno-
wej, mial zalozony cewnik Foleya. Nastapito
uspokojenie pacjenta, wiazalo sie to jednak
raczej z utrata sit fizycznych. Nadal nie udalo
sie nawigza¢ rzeczowego kontaktu, wypowia-
dal tylko oderwane stowa. W czwartym tygo-
dniu pobytu wystapila ostra niewydolnosc
oddechowo-krazeniowa zwiazana z odma sa-
moistna. Po postgpowaniu reanimacyjnym
zostal przewieziony do oddziatu intensywnej
opieki medycznej szpitala ogdlnego, gdzie
przez 6 tygodni byt podlaczony do respirato-
ra. Po ustapieniu objawéw choroby soma-
tycznej stan psychiczny chorego ulegt popra-
wie. Obecnie pacjent jest rehabilitowany
z powodu przykurczow w stawach kolano-
wych i skokowych, spowodowanych dlugo-
trwalym lezeniem.

Przypadek 2

29-letni mezczyzna, kawaler, wyksztalce-
nie §rednie, studiowat informatyke na Poli-
technice Warszawskiej, ukonczyl trzeci rok.
Studia przerwal po operacji siatkowki.
Z objawdéw zespolu Marfana stwierdzono
nieprawidlowosci z dwoch uktadow:

® kostnego: nadmierne wydluzenie koniczyn
gbérnych i dolnych, wydluzenie palcow,
gotyckie podniebienie, asteniczna klatka
piersiowa,

® wzrokowego: zwichnigcie soczewek, przed
6 laty operowany z powodu odklejenia
siatkowki oka prawego (zabieg nieudany,
pacjent nie widzi tym okiem), lewe oko
niedowidzace (podwichniecie soczewki).

U ojca pacjenta stwierdzono zesp6! Mar-
fana — byt operowany z powodu rozwarst-
wiajacego tetniaka aorty (zabieg udany).
Zmarl nagle w 52 r.z. U mlodszej siostry pa-
cjenta rowniez rozpoznano zespo! Marfana.

W rodzinie chordb psychicznych nie bylo.
Pacjent urodzony z ciazy i porodu pra-
widlowych. Rozw6j weczesnodzieciecy bez
powiklan, w 4r.z. przebyt zapalenie opon
moébzgowo-rdzeniowych. W szkole uczyl sie
dobrze, nie potrafit jednak nawiazaé kon-
taktu z rowieSnikami. Byl bardzo zwiazany
z matka, ktora opiekowatla si¢ nim nadmier-
nie. W 19 1.z, po operacji zwichnietych so-
czewek, pacjent zmienit si¢. Nasilila sie izo-
lacja spoleczna, pojawily si¢ stany lekowe.
Po raz pierwszy hospitalizowany psychiatry-
cznie w Krychnowicach w 1996 r., z rozpo-
znaniem schizofrenii katatonicznej (leczony
flufenazyna 11 mg/die i chloropromazyna
100 mg/die). Zostat wypisany ze szpitala,
poniewaz nie wrocit z przepustki. W domu
bezczynny, calymi dniami lezal w 16zku, nie
wychodzil na zewnatrz, praktycznie przestal
sie kontaktowac z matka. W marcu 1997 r.,
na kilka dni przed przyjeciem do Kliniki,
przestal jes¢, byl agresywny w stosunku
do matki. W oddziale poczatkowo w ostu-
pieniu katatonicznym, negatywistyczny, nie
pozwal sie zbadaé internistycznie, muty-
styczny. Rozpoczeto leczenie perazyna
w dawce 600 mg/die, uzyskujac bardzo po-
wolna poprawe. Poczatkowo rozmowy
trwaly kilkanascie sekund. W trakcie dalszej
hospitalizacji pacjent stawal sie bardziej ak-
tywny, zachecony spacerowal po korytarzu,
twierdzil, ze chce wroci¢ na studia. Byt
w zdawkowym, niechetnym kontakcie, nie-
co spowolnialy psychoruchowo. Zdecydo-
wanie negowal objawy wytworcze. Pozostal
niekrytyczny wobec choroby. Zostal wypi-
sany do domu na wlasna proébe.

KOMENTARZ
W obu opisanych przypadkach pietno

choroby somatycznej i zaburzenia widzenia
byly powodem izolacji spolecznej i stabej
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adaptacji zawodowsj. Stwierdzane u pacjen-
tow zaburzenia emocjonalne z pewnojcia
poglebiala nadopiekuncza postawa matek.

Mozna sadzi¢ — za: [5] — Ze sprzezenie
czynnikoéw psychologicznych i spolecznych
ma znaczenie w wyzwalaniu objawow psy-
chotycznych u pacjentéw z zespolem Mar-
fana, Nie bez znaczenia dla wystapienia
choroby psychicznej u tych chorych sa
prawdopodobnie takze czynniki biologicz-
ne. W literaturze spotyka sie sugestie, ze
wspblny czynnik genetyczny dla schizofrenii
i zespolu Marfana zwiazany jest z mutacja
genowa w obrebie chromosomu 15 [2].

Na zakonczenie uwaga praktyczna: wy-
stepujace u pacjentéw zapalenie pluc miewa
przewaznie cigzki przebieg i moze by¢ powi-
klane odma samoistna (potwierdzaja to opi-
sy innych autoréw). Dlatego tez w przypad-
ku zespolu Marfana u chorych lezacych na-

lezy bardzo starannie zapobiega¢ wystapie-
niu pneumonii.
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