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STRESZCZENIE. Opisano obraz kliniczny, tru­
dności diagnostyczne oraz przebieg leczenia 
w dwóch przypadkach zespołu Marfana z towarzy­
szącymi objawami psychotycznymi. 

SUMMARY. Clinical picture, diagnostic prob­
lems and the course oj treatment in two cases oj 
the Marfan syndrome with concurrent psychotic 
symptoms are discussed. 
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Zespół Marfana (syndroma Marfam), opi­
sany w 1896 r., jest najlepiej poznanym, ge­
netycznie zdeterminowanym zaburzeniem 
tkanki łącznej. Dziedziczy się jako cecha 
autosomaina dominująca. W 85% przypad­
ków występuje rodzinnie. Zespół Marfana 
pojawia się z częstością 2-4 chorych na 
100 tys. populacji ogólnej. Na pełny obraz 
zespołu [3] składają się objawy dotyczące 
trzech układów: 

l. kostnego - zmiany w kośćcu w postaci 
nadmiernie wydłużonych kończyn dol­
nych i górnych, długich pająkowatych 
palców rąk i stóp, wiotkość wiązadeł sta­
wowych, lejkowatej lub kurzej klatki 
piersiowej, deformacji kręgosłupa, wyso­
ko sklepionego podniebienia, 

2. wzrokowego - zaburzenia wzroku spowo­
dowane zwichnięciem soczewek (u 70% 
pacjentów), bądź duża krótkowzroczność, 

3. sercowo-naczyniowego -niedomykalność 
zastawek półksiężycowatych aorty lub 

tętnicy płucnej. Ponadto spotyka się 
uszkodzenia ściany aorty na skutek tor­
bielowatej martwicy, rozerwania włókien 
elastycznych oraz zwłóknienia przydan­
ki. Spotyka się także zwłóknienia zasta­
wek u 65% pacjentów, a niekiedy ogni­
ska martwicy w mięśniu sercowym. 

Diagnoza opiera się przede wszystkim na 
cechach klinicznych: przynajmniej dwa 
z trzech wymienionych układów wykazują 
nieprawidłowości. Często tym zmianom to­
warzyszyły skaza krwotoczna, niedobory 
osoczowego czynnika VIIIc. U części przy­
padków spotyka się słabość pęcherzyków 
płucnych, co może prowadzić do odmy sa­
moistnej. Większość chorych z zespołem 
Mańana umiera między 40 a 50 r.ż., wsku­
tek pęknięcia ściany aorty lub postępującej 
niewydolności lewej komory serca. W lite­
raturze można znaleźć zaledwie pojedyncze 
opisy zaburzeń psychicznych, które wystę­
pują u ludzi z zespołem Mańana [1, 4]. 
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OPIS PRZYP ADKÓW 

Przypadek 1 
42-letni mężczyzna, kawaler, wykształcenie 

średnie, zatrudniony jako magazynier w bi­
bliotece. Z objawów zespołu Marfana stwier­
dzono nieprawidłowości z trzech układów: 

• kostnego: nadmierne wydłużenie koń­
czyn górnych i dolnych, szpotawość stóp, 
wydłużenie palców stóp i rąk, gotyckie 
podniebienie, nachodzące na siebie zęby, 
asteniczna klatka piersiowa, anomalie 
rozwojowe II i III prawego żebra i przy­
środkowej części obojczyków, 

• wzrokowego: zaćma obustronna, 
• sercowo-naczyniowego: powiększenie syl­

wetki serca. 

Wywiad rodzinny dotyczący chorób psy­
chicznych był negatywny, jednakże zwracał 
uwagę bardzo wysoki wzrost matki chorego. 
Pacjent był jedynakiem, z ciąży i porodu pra­
widłowych. Rozwój ruchowy był upośledzo­
ny, zaczął późno siadać i chodzić. We wczes­
nym dzieciństwie zauważono szpotawość 
stóp. W szkole uczył się średnio, ale klas nie 
powtarzał, ukończył liceum ekonomiczne. 
Nie zdał egzaminów wstępnych na uniwersy­
tet. W 21 r .ż. rozpoczął pracęjak o pomocnik 
magazyniera w bibliotece. Matka pacjenta 
nadopiekuńcza w stosunku do syna. Ocenia­
ła go jako wrażliwego, nadmiernie przeżywa­
jącego wszystkie sprawy, życiowo niezarad­
nego, nie potrafiącego nawiązać kontaktu 
z ludźmi, samotnego. W 27 r.ż. pojawiła się 
narastająca zaćma obu oczu. Z tego powodu 
był operowany. Podczas pobytu w szpitalu 
stwierdzono podwyższone wartości glukozy. 
Po raz pierwszy leczony w Klinice Psychiat­
rycznej w 1984 r., miałwtedy 29lat. Po wizy­
cie u Harrisa stał się pobudzony, euforyczny, 
uważał, że ozdrowiał, że stał się cud, ponie­
waż widzi, był wielomówny. Wypowiadał 
treści wielkościowe. Uważał się za uzdrowi­
ciela, Boga. Stał się religijny, modlił się bez 
przerwy. Nie sypiał, nie chciał przyjmować 

pokarmów. W pierwszym tygodniu pobytu 
w oddziale był w trudnym kontakcie rzeczo­
wym, wielomówny, gubiący wątek i włącza­
jący wątki zbędne. Z trudem udawało się 
nakłonić pacjenta do przerwania spontani­
cznego monologu i odpowiedzi na proste 
pytania. Nastrój był podwyższony, wielko­
ściowy: mówił, że jest Harrisem, Bogiem, 
ma cztery miliardy lat, występuje w telewi­
zji. W zachowaniu obserwowano liczne ele­
menty puerylne. Chwilami był agresywny, 
podejrzliwy, odmawiał jedzenia i picia. 
W trakcie leczenia, w trzecim tygodniu po­
bytu przebył zapalenie płuc z ciężkim sta­
nem ogólnym. Po miesiącu leczenia pacjent 
uspokoił się, był bardziej dostosowany, zbor­
ny w wypowiedziach. Najdłużej utrzymywały 
się nastawienia wielkościowe, nastrój eufo­
ryczny. Został wypisany po 2,5-miesięcznym 
leczeniu w nastroju wyrównanym z pewną 
tendencją do obniżonego. Martwił się postę­
pującym upośledzeniem wzroku. 

W trakcie pobytu był leczony chloroproma­
zyną do 600 mg, a następnie haloperydołem 
15 mg/die. Zalecono przyjmowanie halopery­
dolu w dawkach podtrzymujących. Rozpo­
znano psychozę reaktywną z podnieceniem 

Po wypisie ze szpitala, powrócił do pracy, 
funkcjonował podobnie jak przed chorobą. 

Od 23.01. do 11.02.1997 r. był leczony 
ponownie w Klinice Psychiatrycznej z roz­
poznaniem: zaburzenia świadomości spo­
wodowane dysfunkcją mózgu i chorobą so­
matyczną. W badaniu NMR stwierdzono 
- migdałki móżdżku położone poniżej 
otworu wielkiego, pojedyncze drobne ogni­
ska naczyniapochodne w płatach czoło­

wych, układ komorowy w normie. 
Na 6 dni przed przyjęciem do szpitala zago­

rączkował, wystąpiły objawy grypowe oraz 
podwyższenie wartości cukru do 445 mg%. 
Był hospitalizowany w oddziale internistycz­
nym, gdzie obniżono poziom cukru. Przenie­
siony do Kliniki z powodu pobudzenia, agre­
sji, dezorientacji. Po przyjęciu chory był nie­
spokojny, kontakt rzeczowy praktycznie nie­
możliwy do nawiązania. Niekiedy jednak 
pacjent odpowiadał na najprostsze pytania, 
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prawidłowo podawał wymieniał dane perso­
nalne. Był wesołkowaty, mówił poszczególne 
słowa bez związku: "diabełki, kosmos, War­
szawa, wielki''. Przy próbach karmienia wy­
pluwał podawane jedzenie. Po tygodniu po­
bytu wysoko zagorączkował, wystąpiły obja­
wy zapalenia płuc. W ciągu następnych 

dwóch tygodni, mimo leczenia antybiotyka­
mi nowej generacji, stan chorego klinicznie 
i radiologicznie pogarszał się. W tym czasie 
był nawadniany dożylnie, karmiony przez 
sondę, wymagał pielęgnacji przeciwodleżyno­
wej, miał założony cewnik Foleya. Nastąpiło 
uspokojenie pacjenta, wiązało się to jednak 
raczej z utratą sił fizycznych. Nadal nie udało 
się nawiązać rzeczowego kontaktu, wypowia­
dał tylko oderwane słowa. W czwartym tygo­
dniu pobytu wystąpiła ostra niewydolność 
oddechowo-krążeniowa związana z odmą sa­
moistną. Po postępowaniu reanimacyjnym 
został przewieziony do oddziału intensywnej 
opieki medycznej szpitala ogólnego, gdzie 
przez 6 tygodni był podłączony do respirato­
ra. Po ustąpieniu objawów choroby soma­
tycznej stan psychiczny chorego uległ popra­
wie. Obecnie pacjent jest rehabilitowany 
z powodu przykurczów w stawach kolano­
wych i skokowych, spowodowanych długo­
trwałym leżeniem. 

Przypadek 2 
29-letni mężczyzna, kawaler, wykształce­

nie średnie, studiował informatykę na Poli­
technice Warszawskiej, ukończył trzeci rok. 
Studia przerwał po operacji siatkówki. 
Z objawów zespołu Marfana stwierdzono 
nieprawidłowości z dwóch układów: 

• kostnego: nadmierne wydłużenie kończyn 
górnych i dolnych, wydłużenie palców, 
gotyckie podniebienie, asteniczna klatka 
piersiowa, 

• wzrokowego: zwichnięcie soczewek, przed 
6 laty operowany z powodu odklejenia 
siatkówki oka prawego (zabieg nieudany, 
pacjent nie widzi tYm. okiem), lewe oko 
niedowidzące (podwichnięcie soczewki). 

U ojca pacjenta stwierdzono zespół Mar­
fana - był operowany z powodu rozwarst­
wiającego tętniaka aorty (zabieg udany). 
Zmarł nagle w 52 r.ż. U młodszej siostry pa­
cjenta również rozpoznano zespół Marfana. 

W rodzinie chorób psychicznych nie było. 
Pacjent urodzony z ciąży i porodu pra­
widłowych. Rozwój wczesnodziecięcy bez 
powikłań, w 4 r .ż. przebył zapalenie opon 
mózgowo-rdzeniowych. W szkole uczył się 
dobrze, nie potrafił jednak nawiązać kon­
taktu z rówieśnikami. Był bardzo związany 
z matką, która opiekowała się nim nadmier­
nie. W 19 r.ż., po operacji zwichniętych so­
czewek, pacjent zmienił się. Nasiliła się izo­
lacja społeczna, pojawiły się stany lękowe. 
Po raz pierwszy hospitalizowany psychiatry­
cznie w K.rychnowicach w 1996 r., z rozpo­
znaniem schizofrenii katatonicznej (leczony 
flufenazyną 11 mg/die i chloropromazyną 
lOOmgjdie). Został wypisany ze szpitala, 
ponieważ nie wrócił z przepustki. W domu 
bezczynny, całymi dniami leżał w łóżku, nie 
wychodził na zewnątrz, praktycznie przestał 
się kontaktować z matką. W marcu 1997 r., 
na kilka dni przed przyjęciem do Kliniki, 
przestał jeść, był agresywny w stosunku 
do matki. W oddziale początkowo w osłu­
pieniu katatonicznym, negatywistyczny, nie 
pozwał się zbadać internistycznie, muty­
styczny. Rozpoczęto leczenie perazyną 

w dawce 600 mg/die, uzyskując bardzo po­
wolną poprawę. Początkowo rozmowy 
trwały kilkanaście sekund. W trakcie dalszej 
hospitalizacji pacjent stawał się bardziej ak­
tywny, zachęcony spacerował po korytarzu, 
twierdził, że chce wrócić na studia. Był 
w zdawkowym, niechętnym kontakcie, nie­
co spowolniały psychoruchowo. Zdecydo­
wanie negował objawy wytwórcze. Pozostał 
niekrytyczny wobec choroby. Został wypi­
sany do domu na własną prośbę. 

KOMENTARZ 

W obu opisanych przypadkach piętno 
choroby somatycznej i zaburzenia widzenia 
były powodem izolacji społecznej i słabej 
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adaptacji zawodowej. Stwierdzane u pacjen­
tów zaburzenia emocjonalne z pewnością 
pogłębiała nadopiekuńcza postawa matek. 
Można sądzić - za: [5] - że sprzężenie 

czynników psychologicznych i społecznych 
ma znaczenie w wyzwalaniu objawów psy­
chotycznych u pacjentów z zespołem Mar­
fana. Nie bez znaczenia dla wystąpienia 
choroby psychicznej u tych chorych są 

prawdopodobnie także czynniki biologicz­
ne. W literaturze spotyka się sugestie, że 
wspólny czynnik genetyczny dla schizofrenii 
i zespołu Marfana związany jest z mutacją 
genową w obrębie chromosomu 15 [2]. 

Na zakończenie uwaga praktyczna: wy­
stępujące u pacjentów zapalenie płuc miewa 
przeważnie ciężki przebieg i może być powi­
kłane odmą samoistną (potwierdzają to opi­
sy innych autorów). Dlatego też w przypad­
ku zespołu Marfana u chorych leżących na-

leży bardzo starannie zapobiegać wystąpie­
niu pneumonii. 
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