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Published: 14.05.2024 schwangere Frauen mit uBD und 15 gesunde

schwangere Frauen ohne uBD im Alter von 24 bis
30 Jahren. Bei 50 % der Frauen mit uBD bestand
die Gefahr eines Schwangerschaftsabbruchs, und
die Gefahr einer Frithgeburt wurde 6-mal
haufiger beobachtet als bei gesunden
schwangeren Frauen. Somit gehoren schwangere
Frauen mit Anzeichen verschiedener Formen von
uBD zu Hochrisikogruppen fiir geburtshilfliche
und perinatale Pathologie und miissen daher
wahrend der Schwangerschaft, der Geburt und
der postpartalen Phase engmaschig liberwacht
werden. Aufderdem miissen Neugeborene
untersucht werden, bei denen eine hohe
Wahrscheinlichkeit besteht, diese Krankheit zu
erben.

INTRODUCTION

Die Hauptfunktion von Bindegewebe besteht darin, anderen Geweben strukturelle Unterstiitzung zu
bieten. Knorpel und Knochen sind die wichtigsten Bindegewebetypen, weitere Typen sind areolares
Bindegewebe, das Organe zusammenhalt, und dichtes Bindegewebe, das Bander und Sehnen bildet.

Undifferenzierte Bindegewebsdysplasie ist eine heterogene Gruppe von Erkrankungen, die wiederum
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zu verschiedenen chronischen Erkrankungen fithren kénnen. uBD entspricht haufig abnormalen
strukturellen und funktionellen Verdnderungen in der Bindegewebe. Dies fiihrt zu Stérungen der
Morphologie und Funktion von Organen [11]. Die klinischen und morphologischen Manifestationen von
uBD sind &ufderst vielfaltig. Dazu konnen Skelettveranderungen in Verbindung mit
Knorpelerkrankungen, iiberproportional lange Gliedmafien, Arachnodaktylie, Brustdeformationen,
Wirbelsaulenskoliose, Plattfiifie, Pathologie der Zahnentwicklung, Okklusion, Zysten, Gelenkpathologie
(Neigung zur Luxation), Hyperelastizitidt, Ausdiinnung, eine Tendenz zur Traumatisierung der Haut,
Krampfadern und &dufdere Anzeichen beschleunigter Alterung gehoren - frithe Faltenbildung,
Deformation des Gesichtsovals, einschliefdlich Gravitationsptosis (Erschlaffung der Weichteile des
Gesichts) [8,9]. Lasionen des Herz-Kreislauf-Systems sind sehr vielfaltig: Mitralklappenprolaps (die
haufigste aller Herzanomalien bei Bindegewebe wird normalerweise durch Echokardiographie
erkannt), Veneninsuffizienz, Krampfadern und Hamostasepathologien [7]. Die Diagnose von uBT
basiert auf diesen Symptomen und zusatzlichen Befunden (z. B. Anthropometrie, dufiere Atmung,
reduzierte Herzgrofde, niedriger Blutdruck, Plethysmographie, spezifische Merkmale von EKG und
Ultraschall-Phleboscan) [10]. Laut der Analyse dieser phinotypischen Marker von uBT kann seine
Pravalenz in der Allgemeinbevolkerung relativ hoch sein (z. B. 8,5 % in einer Stichprobe von 400
Personen [9]). Obwohl oft behauptet wird, dass die Atiologie von BT eine genetische Komponente hat,
wurde keine umfassende Analyse der relativen Rollen von Umweltfaktoren (Erndahrung,
Umweltbedingungen, Bewegungshygiene, psycho-emotionaler Hintergrund) und genetischen Faktoren
durchgefiihrt. Der Begriff ,Dysplasie” bezieht sich auf das abnormale Wachstum/die abnormale
Entwicklung eines Gewebes oder Organs. Die Diagnose von BT wird auf der Grundlage einer
grindlichen Analyse der Symptome und der Ergebnisse klinischer Studien gestellt. Die Diagnose von
BD wird in der Praxis jedoch selten von spezifischen histologischen Bestatigungen begleitet.
Dementsprechend kann eine klinisch nachgewiesene Dysplasie zahlreichen Verdanderungen in der

Gewebestruktur entsprechen.

Bei Bindegewebe kann Dysplasie (also ,abnormes Wachstum®) auftreten aufgrund von: 1) abnormer
Kollagensynthese oder -zusammenstellung; 2) Synthese von abnormem Kollagen; 3) iibermaf3igem
Kollagenabbau; 4) Storungen der Struktur der Kollagenfasern aufgrund unzureichender Vernetzung; 5)
dhnlichen Anomalien im Zusammenhang mit Elastinfasern; 6) Gewebezerstérung durch
Autoimmunreaktionen [5,7]. Laut Y. Chia macht der Mitralklappenprolaps 60,8 % der angeborenen
Herzerkrankungen bei Schwangeren aus [3]. Der klinische Polymorphismus des Mitralklappenprolaps
geht oft mit anderen Anzeichen einer Bindegewebsdysplasie einher: asthenischer Korperbau,

pathologische Gelenkbeweglichkeit, Myopie, Plattfiif3e sowie Prolaps anderer Herzklappen, offenes
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Foramen ovale, Nephroptose, Gallendyskinesie, Krampfadern und vermehrte Blutungen. Es ist bekannt,
dass bei Patienten mit Mitralklappenprolaps zusatzliche Leitungsbahnen 3-mal haufiger gefunden

werden als in der Allgemeinbevélkerung [2].

Am haufigsten verlauft ein Mitralklappenprolaps asymptomatisch und hat eine giinstige Prognose, ist
aber manchmal mit Herzrhythmusstorungen, Herzinsuffizienz, Thromboembolie, infektioser
Endokarditis und plétzlichem Tod verbunden. Die Besonderheiten der Hamodynamik der
Schwangerschaftsperiode, namlich eine Zunahme des zirkulierenden Blutvolumens und des
Herzzeitvolumens, erhéhen die Belastung des Herz-Kreislauf-Systems und kénnen die Entwicklung
dieser Komplikationen provozieren. In einigen Fallen treten bei Frauen mit Mitralklappenprolaps
wahrend der Schwangerschaft Anzeichen von  Herzinsuffizienz ~und paroxysmalen
Herzrhythmusstorungen auf [6]. Die grofdte Bedrohung stellen Patienten mit hdamodynamisch
signifikanter Mitralklappeninsuffizienz und myxomatdser Degeneration der Klappensegel dar, die die

Quelle von Blutgerinnseln und die Ursache thromboembolischer Komplikationen sind [12].

In den letzten Jahren wurde das Problem des Schwangerschafts- und Geburtsverlaufs bei Frauen mit
uBD, einer genetisch bedingten Storung ihrer Entwicklung in der Embryonal- und Postnatalphase, aktiv
diskutiert. Infolge verschiedener Mutationen in den Genen, die die Struktur von Kollagen und Elastin
kodieren, bilden sich Defekte in den Faserstrukturen und der Hauptsubstanz von uBD, gefolgt von der
Entwicklung verschiedener morphofunktioneller Stérungen systemischer und lokaler Natur [6]. Die
morphologische Grundlage von uBD ist eine Abnahme des Gehalts bestimmter Kollagenarten oder eine
Verletzung des Verhaltnisses zwischen ihnen, was zu einer Abnahme der Festigkeit des Bindegewebes
vieler Organe und Systeme fiihrt. Die dufiere Manifestation von uBD sind die sogenannten
»,Dysembryogenese-Stigmata“, die sich sowohl als offensichtliche Deformitdten als auch als subtile
Anzeichen auféern konnen. Bis zu 35 % der gesunden Menschen haben einen gewissen Grad an uBD,
und 70 % davon sind Frauen [3]. Die Vielfalt der mutagenen Auswirkungen auf die Entwicklung dieser
Pathologie bestimmt ein breites Spektrum ihrer klinischen Varianten - von bekannten
gendifferenzierten Syndromen (Marfan, Ehlers-Danlos) - bis hin zu zahlreichen erblich bedingten
undifferenzierten (nicht-syndromalen) uBD. uBD gelten als ,phadnotypische” Kopien bekannter
Syndrome [8]. Die generalisierte Natur der Bindegewebsschiadigung beeinflusst die pathologische
Entwicklung der Organe des Fortpflanzungssystems, was wiederum die Manifestation einer Reihe
geburtshilflicher Probleme provoziert [12]. Im Gegensatz zu syndromalen Formen manifestiert sich
uBD hauptsachlich durch leichte heterogene Symptome und Syndrome, die unter dem allgemeinen

Namen ,Dysembryogenese-Stigmata“ zusammengefasst werden [1,3]. Die Besonderheiten des

C_____________________________________________________________________________|
VOLUMEO4 ISSUEOS 43



EUROPEAN INTERNATIONAL JOURNAL OF MULTIDISCIPLINARY RESEARCH
AND MANAGEMENT STUDIES ISSN: 2750-8587

Schwangerschafts- und Geburtsverlaufs bei Frauen mit uBD wurden nicht ausreichend untersucht und
sind Gegenstand der aufmerksamen Aufmerksamkeit der Forscher. Bei Frauen mit uBD treten
Schwangerschaftspathologien deutlich haufiger auf als bei gesunden Frauen - 85,5 % gegeniiber 53,3
%. In der Literatur gibt es Hinweise auf eine hohere Inzidenz der Gefahr eines frithen und spaten
Schwangerschaftsabbruchs bei Frauen mit uBD. Es gibt auch eine hohere Inzidenz von Priaeklampsie

und Eklampsie bei Frauen mit uBD [7,8].

Materialien und Untersuchungs methoden: Wir untersuchten 47 schwangere Frauen mit uBD und 15
gesunde schwangere Frauen ohne uBD im Alter von 24 bis 30 Jahren. Bei 50 % der Frauen mit uBD
bestand die Gefahr eines Schwangerschaftsabbruchs, und die Gefahr einer Frithgeburt wurde 6-mal
haufiger beobachtet als bei gesunden schwangeren Frauen. Die Hauptursache fiir wiederkehrende
Fehlgeburten in dieser Patientengruppe war eine isthmisch-zervikale Insuffizienz. Gleichzeitig bestand
nach unseren Daten in fast 1/3 der Falle die Gefahr eines Schwangerschaftsabbruchs in einem Zeitraum
von bis zu 20 Wochen, die Gefahr einer Frithgeburt - in 17,2 %, die Schwangerschaft endete in 4,6 %
der Fille mit einer Friihgeburt. Die Analyse des Verlaufs des Schwangerschaftsprozesses bei
schwangeren Frauen mit uBD ergab, dass eine der haufigsten Komplikationen eine frithe Gestose war,
die in 48,6 % der Fille auftrat. Gleichzeitig bestand eine direkte signifikante Korrelation zwischen der
Schwere des Krankheitsbildes und der Haufigkeit einer friithen Gestose. Nach unseren Daten war
Praeklampsie die haufigste Komplikation in der zweiten Halfte der Schwangerschaft bei Frauen mit
uBD (49,8 %), und der Geburtsverlauf bei diesen Patientinnen war durch haufige Komplikationen
gekennzeichnet. Es ist bekannt, dass Praeklampsie in der Struktur der Ursachen der Miittersterblichkeit
den 2.-3. Platz einnimmt und eine der Hauptursachen fiir Frithgeburten und perinatalen fetalen Tod ist.
Jedes fiinfte Kind einer Mutter mit Praeklampsie weist ein gewisses Mafd an Anomalien in der
korperlichen und psycho-emotionalen Entwicklung auf. Auch eine Plazentafunktionsstérung war bei
uBD sehr haufig - in 37,5 % der Falle. Gleichzeitig kam es zu einer Verletzung der uteroplazentaren und
fetalen Himodynamik, des Transports, der trophischen, endokrinen und metabolischen Funktionen der

Plazenta, die zu fetalen Missbildungen fiihrte (12,1 %).

However, this assumption cannot be considered indisputable. The main clinical manifestation of
placental dysfunction in pregnant women with uBD was fetal distress. Microscopy of the placenta in
puerperas with uBD showed various forms of impaired placental maturation. Another, no less
important complication for obstetrics - untimely discharge of amniotic fluid - was observed in 40.0% of
cases in women with uBD. The incidence of premature and early rupture of amniotic fluid in our

pregnant women with uBD ranged from 37.4% to 41.7% of cases. The microscopic picture of fetal
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membranes in uBD was characterized by thickening of the compact layer of the amnion of varying
degrees of severity due to the proliferation of collagen fibers in it. Of the features of the course of labor
associated with uBD, a relationship with a rapid and rapid course of labor was revealed, and in severe
cases of uBD, the frequency of rapid and rapid labor in primiparous women reached 47%, and in mild
signs of uBD was about 14%. Recently, a new concept of the development of labor weakness (DLW) has
been put forward, in which its causal factor may belong to the uBD. The data of the literature review
indicate a fairly high incidence of ECS, which is 2-10% in parturient women with its primary
development and 2.5% in its secondary development. In women over 30 years of age, ECS is 2 times
more common than in women aged 20-25 years. ECS leads to a protracted course or complete cessation
of labor, the appearance of signs of fetal distress, which leads to prompt delivery. In the structure of
emergency caesarean section, ECS ranks 2-3rd, reaching 37% [9,10]. It is known that during pregnancy
there are significant changes in the structure of muscle tissue and collagen fibers of the cervix. The
volume of muscle tissue increases by more than 2 times due to the growth of the vascular link with the
simultaneous destruction of collagen fibers. In the course of many studies, it was found that in 15-20%
of women such changes were not observed, which made it possible to attribute such patients to the risk
group for the development of abnormalities in labor [14]. Another discussed cause of DRD is the
pathology of immune status. As is known, endogenous prostaglandins and endothelial growth factors
play an important role in the nature of labor [13]. It has been established that the main role in the
development of labor belongs to the fetus. At the junction of maternal and fetal tissues in the uterus,
there is a release of the main modulators of myometrial contractile activity - prostaglandins of fetal and
maternal origin. As a result, another mechanism of childbirth is triggered - immunological rejection of
the fetus [10]. Cytokines such as interleukin-1 (IL-1), IL-6, IL-8 and tumor necrosis factor (TNF-) are of
great importance in the mechanism of labor [11]. The study of the peculiarities of the course of
pregnancy and childbirth in 47 patients with small and large signs of uBD made it possible to establish
that abnormalities of labor in the first stage of labor occurred in 75.3% of parturient women against
23.7% in the control group without uBD. Caesarean section in the study group was performed in 15%
of pregnant women and only in 3% of patients in the control group. Hypotonic bleeding in the third
stage of labor occurred in 7.8% of mothers with uBD and was absent in the control group. Pubic joint
divergence was diagnosed in 8.3% of women with uBD and was not detected in the control group. Signs
of prolapse of the internal genitals, confirmed by clinical and ultrasound data, were found in 45% of
patients in the main group, in the control group this pathology was not revealed. Birth injuries of
newborns from mothers with uBD were diagnosed in 38% of cases versus 3.9% in the control group.

This study showed that patients with generalized manifestations (involvement of three or more organs
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in the connective tissue defect) of uBD, even in the absence of severe forms of this pathology, are at high

risk for the formation of obstetric and neonatal pathology [4].

Schlussfolgerungen. Somit gehéren schwangere Frauen mit Anzeichen verschiedener Formen von uBD
zu den Hochrisikogruppen fiir geburtshilfliche und perinatale Pathologien und miissen daher wahrend
der Schwangerschaft, der Geburt und der postpartalen Phase engmaschig tberwacht werden.
Aufierdem miissen Neugeborene untersucht werden, die eine hohe Wahrscheinlichkeit haben, diese
Krankheit zu erben. Die hohe Inzidenz von Komplikationen wahrend der Schwangerschaft, der Geburt
und der postpartalen Phase bei Patientinnen mit uBD bestimmt die Relevanz dieses Problems in der
Geburtshilfe und die Griindlichkeit der Untersuchung dieser Frauenkategorie. Mehrdeutige und
manchmal widerspriichliche Daten zum Zusammenhang und zur Inzidenz dieser Komplikationen mit
uBD erfordern jedoch weitere Forschung, um eine Reihe von diagnostischen und praventiven

Mafinahmen festzulegen.
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