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Definh2kirgkadakari s8g

1896ban Antoine Marfan(18581 9 4 2 ) franci a isggrtetteanie Rgz/° rgy 8§
egy 5 ®ves kisl §ny e gtada®Rvbltak, nmelghetraadhnoenak vaggm h o s
ip-kszek Thevezett. Ri-dRk kmepgismee ¥ ®tk -a Xk ®p
syndromaA betegs®g szemt inet®re ®s °r°kletess®
Marfan bejel ent ®s e elikél szemods s® vkvweezl® | Wi. | Ifi aergpsy

v®kony testv®r p8r n §réndelesesizelml! eact e ptjedrhte elge .z &

Stiller Bertalanpedig31 | | et ve 10 ®vvel Mgyedyasetetel Radg8sa ¢
A betegyp®gen@sacti z8r1e¢t &KFORs@tP veLihayz B
csont,szem®s car di ovyaswulr a@ridisnzteertit)s ®ggel | 8r .

15. kromoszéma: fibrillin 1-et kédolé gén muticié (valtozas az
. . orokitdanyagban)
fehérjeképzés — hibis

fibrillin 1 — fehérje hibas

beépiilés —— hibas

hibas

kotdszoveti rostok

csont-, szem- és cardiovascularis (sziv-, érrendszen) elvaltozasok

1. 8br a-syAMmdMaorniaank - r okt ana

A k°tRsz%vet a sejtf®l es®gek sz°%°vetetekstrukt
egym8ssal to°rt®khRkkél ak?iVMegE®sBil htados?2 tgy. a b
az erek, a gyomor f adle8dziatenminslensezer v f el ®p 2 t. &s ®ben
t8maszt -sz®°vedt ek®s mismotnt & bifomyestekintedn®p $ 6 ®Is e a
k°t Rsz°vet ®hez. A k°tRsz°vet sejtekbRI ®s s
®p ¢ | fel. A sejtkozotti 8l 1l om8ny jellegzet es
rost ok, mel yek h8l - -zatoece] ! esEBpykRiZItytan Tt RI Xk
egyi k a | afibrillin & @d mee v e z ®,srifelynéke B® r;, pkezzaa Marfan
syndr oma bi o.lA@brlinali-e t h 8kt tdearl®ts g®nomosz- m8n hel
e, ®st °bb mif®l el Onfaz 8§ Cir°jk& t Ranyagban | ®)r ej °vFE
|l ehet s®ges, mel ynek k °© v eskze zn¢t rke@ psz SBsSem RPa d i- k



( ki v 8l awagyat 8kstat)Rs z° v e®@pheel (RisCer BT R Y Ibd eak aoka® z © t t
(f Rver R®K i) alfaak latno z § systikug media zecrdgiaz. vezet, melyet
sok8i g ayMardm®ra | el(lseznPzvie thvi &shzitpozl & sgniaaki t ar t
A Marfans yndr oma autoszl-anB.l i &e deotmi kn&Bin st an8cs
m-don °r°kl| Rdfenkfragr mbejlay a eNMg es p e naeztarza naczi §°vra®
jelleg teljedenm@&retz®khad|l §t.hdbanwg vE&Iliko
A betegs®g el Rfordul 8si gyakori s &gyan dlr:oln080aMn,
szenvedR beteg ®I.

Téenet ek

A Marfank - ki fej ezRd®se) KelxprkssR i mignelgnéka T | e |
megf el el Ren v8l toz- K1 iAn i k%li-do®@pdedgglz@t | 81 k
el t ®r ®s b enb e (fornmfeigerfuctrgs8 bbf ®1 e me gj eTl2epnu®soes | e
csontrendszr i el v 81 tabategeknekjellegzetes Madfany ndr om8s ki n®z et
magas Kk , vk olngrakk feszt 8vol s8ga n a gygkarb & , mi n
mel |l kasuk ®s a gerinkl,&§®s sk @zel oz @amir8arnt oru t
ujjpercek( met at ar sus ok, me t a)creghpsszaim d 8 ka® veht &klean
hoss z Y, v®kony wujjaik p-kl8bakra eml ®eztet:
arachnodactilig Ap - kuj j %s 8§go)

Kéel sR megj el en®s al apj &n kcesva®sS8hd®& i e g g ®If B &
szTr®sek megkonny2t®s®re j-1 haszngl hat- Var

tests¥%l y (g®laenmokm amh®vekben)
magass §igen)] ( cl®0

Amennyiben az akt i i ndex ®rt®ke 1,5 wvagy ann§|
fenn8l | nak, a Vvizsg8lt szyend®loynS8hagy skkientvems &
(k- rias mémjo-r ®s m{ nagyobb si tk@rsiedbnbok f el 81 | 2t
Amennyiben asal 8@ namn®zzt alfR pfoak 2 vokons8gban (teheé
betegs®gd magmev8Pb8 egy m8si k s-zvagywninends zer
el v8l toz8s el ®gs®ges a k- ri s a®hnedzr.o ntBab aan csszaelr
rokon, a diagn-zieorfé&rFg8htP®?i 88§ mezvhgy minot t ma B b
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el v8l toz8s jelenl ®t e sz¢igks®ges. A betegs®gr
®°ssze. Beavatkoz8s n®l k¢l°ta ®etiegedr 8t algetsR

1. t 8bl 8z asyndAhaonM@blf Rhor dul - -g&l 8ljted 228 st cekk.
krit®riumk®nt szolg8linak a diagn-zis fel&8lIl?2

Cardiovascularis( s z 2 -¥@andszer:

e Aor t a,gaprfakascendensdlilatatio* (a fRver R®tr kezdet i S z
valamint felsz8lI|l: - r®sz®nek t8gul ata)?*
e Aorta dissectio*(afRv e rfRa®@r8 n a k , ldposzesntisaznakad 8 s a a

r®t egek egym8st z®r vtadl-j ees v&tlI8ysu8kvaad § s aa
e Aorta regurgitatio* (a f Rver R®r ered®s ®n ®| el hel y
el ®gt ek enest®kgeez t Pbehenat y®n kereszt ¢l vi:
e Mitralis bil l(abdratly Tk apnr el a®ss ubsa| pitvar

bill ermt pinelar fel® t°rt®nNR beboltosul §
e Mitralis regurgitatio* (a b a | kamra ®s bal pitvar
bil | enel®gltneelkekn®sv@egtek e zt ®b e n a VOr a b i

visszaf gl ® 8raml ik

e Tricuspidalis Hial | jeobly T k pmo4 apPsusj obb
el helyezked® pittvaemtfydin@kt °rt ®nR bebol
e Dysrythmia( sz2 vritmuszavar ok)

e EndocarditifsZz vbel h8rt)yagyul | ad§s

e Accessoricus arteria coronaria ostiumok a sinus Valsalvagblaro s z o r Yaer e k
t°bb sz8jad®kkal t°rt®nR ered®se)

Csontrendszer:

e LS csigoly8k =erosi(aj a8 gdp®rkav aegot akseirae smit
csigol ys8k fel maatogeagt ab®yed i Rnc &e mM®N
ki sz®l esed®se k°vetkezt ®ben) *

e Pectus carinatum/ excavatyln r os mel | kasal akok, ty ¥ak m
ki boltosul -, il t°l cs®rmell kas: a sze
e Dolichostenomeligho s s z %4, v ®k ony v®gtagok)

Y koakr f esat ®vaoles§gnagasss§g;



a |l zegment felsR zegmenf symphisisf s z e m®r e md o mb
magass8g8hban)t ®sodsefPleg Rk ° z°t t i
symphisisk © z ¢ 8 v D]l s § ¢
Yav®kony csukl - kor-DeskKiag@jsjak®trf a
egym8st (csuidarejellt ¢net, Parker
Arachnodactyligh o s 9z %, 8bra eml ®keztetR ujjak)
Yhegvel ykujj a keskeny t(erky®rbeen k
szor2t8skor a h¢veslzy&lu®n) t %l ®r
(Steinbergel)
Scoliosis(oldalirs ny ¥4 ger i ncferd¢l ®s)
Cs°kkent t hor(aac ad @ rsi nkcy pth®tsii sszakasz§8n
g°rb¢glet ell aposodg8sa)
Magas testalkat
l z¢leti hypoet mobit | mtagagzalaghkat - s 8 g)
Vel esz¢l etett flaeaxiv®gt agpnkprodichtaln? § a lt -
regze¢l ®se)
G-tikus sz8)pad, fogak egym8sra torl -d
V®k ony (maexlid R ,aficlobnateiso kt 3 8l | kapocscsont
Pesplanu¢ | “dt al p)

Ectopialentisilas zeml encse rendell enes el hel yez
subluxatio lentifas z e ml e negesdécamj@® s z |

dislocatio totalis lentigas z eml encse teljes m®rt®kT he
Aphakia (a s z e ml e n ¢ s,e mikdophdkia ykas¢bb szemlencse)
sphaerophakia( g © mb széndekcge) coloboma lentis( has ad®Kk a
szeml encs®n)

Cataractd sz¢r keh8l yog)

El o n gudust me g myz®Intgo | vy -

Retina( szem i déghv&18g8j a)

Myopia( r ©vi dl 8t §8s)

Lapos cornegszems z ar @&)8kerdatoconud a szem szaruhS8rt

f or m@ggaldcorned nagyobb a s zencromedkisedb8r t y 8§



a szem $gi,a)rurheS8ahoms8l y
e lIridodonesif szi v8rvenrzg®sSntya
e K®k s(cslzeerma 2 nh8rty8§8ja)

e Striaatrophicd cs? kok a bRr°n)

e Hypeker at osi s pl anttarFr ®s @®ERMryp®&@"E mamr ars®t e g
t Yal bur-f 9kongo®a) h8ml 8§sa

e Herni($k®r vief@k hpl y®n, i nguinalis (1 8gy
(k°l dl°kn®l )

e Rectus diatasis({ h a s i zzn®opkv okn®a | ban t °fretl ®1 Rsko®t vag
a k°z®pvonal Ban ki boltosodi k

V8zizomzat:
e lzmok fejletlens®ge, fRk®nt a v®gtagok
e lzmok hypfoeodnil8®a®nek cs®°kkent s®ge)

e Scapulacalataes z §r nyszer Ten el 8l 1 - | apockacs«
T¢dR:
e Spont 8§nthopar(elu®gome | | : | evegR f el hal moz - d:

e T¢dRecs%esi | pab) a

Ko zpont i i degrendszer:
e Anterior pelvicalis meningoceleft A° geri nccsatorn§gt b®l e
el ¢l sR r®sz®nek a medenc®be t°rt®nNR ki
e DuraectasiafAger i nccsatorng8t b®Ite8lgR)*lk8esna®ny ag
e Hyperaktivit§gs
e Figyel emhi 8ny, tanul 8si el ®gtel ens®g

Gastrointestinalis rendszer:
e Ptotikus (| es ¢, lhypptendsbs( ¢ s° kkent, feelste¥%z -@k-T) ¢r
gyomor

e Dil at(&c8igouk atok), pang8sok



AMarfan-syndroma sz2?2vseb®szeti kezel ®st i g

Aorta aneurysma( FRver R®r t 8gul at a)

Az aorta anewysma(ejtsd: aneurizmaj i f o plataA®v e tkR®ros t 8§gul at 8§t
Kial akul hatvaéebhsmRdl e gn8 s e d I(aa gfoRsvaenraRlfisszahdlagic& n o
szerintis z a k aldl.estpu t Marfan syndom8& s o k -8&d@ n% me gt al 81 hat - a
(22 8bra)

‘ ‘ - Aorfa i\l\\

,,

Aorta
(féverd-
ér) gy
felszallé

része
Aorta

“ (féveré-
€ér)
leszall6

resze,

r’y . 3

"

2 8bra: Ao(ftRaemuR@rctlkesideti szakasz§8na

Az aortakezdeti szakasz(a k 0s z or Yie r- ¥dMsahasinesohRgsy®Rank®&la n m8 r
sz¢l et gpliAdArpr og (ed Ry zihm®ratd@lkse Rk Jlokr/b °lze het |, ®
kezdet.i m®r et t RI . S@° ¥ Rym® RWwe k @natl §dialdds ehcotsisoz
lent) ®/sagyr e gur gabt §d¢ient y T ke°lv@egttkeel zet n®bRgne alsdv ®r v i
lent)| ®p h emelynEkenke gj el en ®s e (e°rsRsszeant ¢kgogrjrtea 88z @r®tr Rj @
sz¢ks®g pvagr easdlsszia-handp twirzkBnSRRea@s@®ger gi t §ci
(v®rvi s sgyak@mageleks )5 ¢ m 8Sdean®R fRoyRdgy 8 cm felett em
jelentkezik A di ssecti o el Rfordum®seét gglakori s§ga sz
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Abetegekg¢ nét é gen el t®r R m®rt ®k Tek |l ehetnek.
jelentkeznek m&sneboéb?tl edetl @gkansr Rentt glendre |l f ede
vl etl enszer Tensyndagwma agyMari4jaan eset ®n tort
di agnoszltelzestl gr@aye az aortaregurg t § &ii @l akul §8s a ut 8n
fonendoszk:- ppal &jdead |l h a te-lujyandkbkar @edentleezhetnek a
m8sodl agosan?2 keh®gkeal,e nsi®yt tn(sdeSri @P2as@®y i t §c i
c?2m avliaagtyt ) | 8§boedema (vizenyR, mel ynek k°ve
Megj el enhetl ®gawy®RnBEs at ol Cwent tk®b en rkd h®alk@d z ®s
koho°g®en ritk ®setlegv®rsicsRzia@ ®gaydu8sl f or mm8yjed bRacns,R a
nyom@satt meyge¢le®enBgegh®az®@or t Srnervusamgrigeus ¢ 1 R i
recurrensn 'y o mg s att ®kedt s ®g@libdLi &g dla§ tofwBlamihaaz o m
aneuysm8 v@rl i Rt lcsod nt o(kf eelrnoaki® pj®@ds &1 .

A Marfanns y nd r o ma k°vet keztaitiae n aneydm@t r ej ° t
di fferenci 8l delalgnl- Zns88Rank8s i sn®f ReeAyeti k
atherosclerosi§ ®r e | me ssziftisz,e di®rs f)(efkecrit- BBz @d e § ) - ri 8s sej
(autoi mmun hAetetgs®gauma, valamint dissectio

A di agno$d st feedgdtiRrdatfielav Gred |l .k ameal°ynd g eln8 t |
aortgombk i § B ® e dalamie gl ®g c s R .aJgyanakkdr a I8 gnauysm § k rrem
mut at j a k,anagad veletz edndtna t z § rejl 2@ nkKA@rangthhomdalis® s a
transoesophagealischocardiographigmellkasfalon ® s a nyel Rcs®°vRn ker
sz2vul frahaugatysna at®r aFnoenutros szerepe van a d
nyomonk©°vet ®sben, mTt®ti tamVe®®sheRtazokban
sok8i g az( awmrrtta gk &8rfti raa s xdt astapdargto s/ i fzes|gtFhlSts® s en)-
t hrombus | eazombata®tué b e s s t, ®yreat Rn @iaed tacEi, enind az
MR angig r §jf-ila mut aysha alzalkn®@wuyr lit.®erj ed®s ® ®s 1

Az aorta aneyys ma seb®szi be§ kez &lt hyswiaBRlall §anroeswam
mTt ®t ic i ijavaslati)§elent. Marfans yndr oma egy ®poeli m¥Fvj elsan
anamn@z ilset eg rokonMgfgnSlyard r @ & Ib @ n edisdedtigreR
gyor san aorfav & § wkaatami nt gy er merkRb8d tl ead e8ks t e st eetr ®
kisebb45cmes§t m®r R eset ®n el v@tz@tnid BmEgBdreih®sat k 0 z §
aDavidmTt ®t j(Bthleny)z - b a

Fontos szerepetgkampegeeo|lsdgifithsg o BkicgI® -k kent i k &
aneuys m8nk> vek d c® ®tk ent ve a,z sRrefda®si¢ kf ensezléll eRtstt )k i
el Rf or dul 8regard ¢ &Ilc dj neil naten Ras e



Aorta dissectio

Az aorta dissecti 6 RYejR®rd: f alilgpsszeerktitbios )y z
szaka(@sera,t el jesn®&I)d ¢phek aych&®ska sor §nps&Rz r®t e § a l
kethtt®v8§A r ®t2d ye knh-@itorne jt %t t C s at Az aoBabdsssectioyr ®r t &
ki al akul 8s8r a k ®t f ®lAe reRigne®lbezott, ekarjetitld lf @ ®a d ot
elfogadottable | m®lriatta zs ae@r t a bel s R erp&hdeRgs®@n ek z{ ¢ ht 8 me
ver a kikrn@pdptda®ti eghb enabarS8lbRar e, ha il tvkli8sbsbhzaanf e | ®
hal a88d-aml s aftb§Inl§unke@pe z . Az Yaj atkld z @p K®p 7 Rt @
bev @®mnkeRsertepr®ttj a el sRdI|l egesnekis,erekmek yet akad 8asc
rupfowkd®iznakbel &SR bae®Pepgd®s ®t csak ennek k°v
m8sodl agos jelens®gk®nt kezeli.

Az aorta dissecti oknak linfkumban.®dBakeyfseetinobs zt 8 s
megke¢l °nb°ztetzpBst&bra) . ®s [ 11.

Aorta iv £ Aorta belsd

rétegének
szakadasa

Felszallé aorta

Allumen
(képzddatt
csatorna)

T.eszall$ aorta

3. 8bra: Az aorta dissectiok DeBakey

Azl-es t2pus esat ®re |l a z gdioitasseandensei@eaz d Rdi k ®s
kiterjed | egadk&bd eaz 8k Vr e gesakriénsyas. DeBakey H. a

t2pus eset ®ne las zd8il sksoercla®trod Bar @i k . DeBakay |1 1.
l esz81l )] -t @lob n-lsens B 8§ lahza t28roont &kse zi dnipda hkRt wdye | ®

Nntk8hbaszad elP® rieel&sz8a.l - AadGtadfard/ Daily f e
megke¢l °nb°ztet¢nk A ®s B t2pust, s zmepeqgy e

k°zel®shbdistz&lvit RI tgalol aBbit} ples %n 8lksseatiat,vezgnl
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amimag8ba foglalja HRstf?2edwsz’Bldk @azmorigdszes di s
hagyjaazt.

Az aorta dissectiole-9%-a Marfans yndr oma k°vet kezt ®ben al
esetben 81t al 8b-aazazDekakey b vady MeBakd Vi | At 2 pus Y,
proxi m8Ilis di s s-®antazonbanaStaafdrdiDaily-Bi De B8 Roey | | | t
avagy distalis dissectioval I's tal 8l kozhatun

TéneteR®nNt t ®p R, h8tba sug8rz- mell kasi f §]
hogy a thenetgsBepgj®niykeen mi nd° s s-®es hnez ¢ kkyatsa |l &g j
jelentkeznekd e t el jes t¢gnetmentess®g is | ehet s®ges

Az aorta dissekuthawmknk)®t haemada& ®8a h®t en
egyhar mada p(eddi¢gg tkPrp-bnaizkazsn h 8k ®t ahei aghesi s f
Diagnoszti k§n8hbhah he?anek®pal kot (4 el8pgraf§sok

'6 Leszallé aorta Allumen
(képzodott

Aorta iv _— — ' csatgrna)
N ;"./ Dissectio . . -

w / kezdete
Felszallo __ g

aorta

Leszallé

4. 8bra: DeéBPalséwy alolr ItAan gdiiosgeresScftl8osf MRv ®t e | e

MTt ®t i b gasagoh dkut diszeBtime s e, vaBamintkr-niku s di ssecti o e
amennyibera zr e®l z 8r - d8s k°vet ksezar®b e®r i@l ted tf f@sn® gogses!§
®r teljes ,8tksizlaykupkdagdsgsvsaveanly e g evisRafe®B ,upa uif 8V alz 8
aort8ra®nR kadnnak5rein eldtt®tsSgeudzadrtab,i | | khvgiTkezm®nye
insufitent i §8j a (z8r §sk@ptt®tl ems ®ge) vasam®mt a m
kr - si ldi ssecti o eset ®mendsteceadntool v iszse® Slpgpd t kla®®s a
(sz2v°sszeh®rodySsm8as| amehlfhddlaebnl t o’kskiecalp-nka k el s Rd | «
szerepetA | k al maz ot BenmimT@ @K @§ b rsax)c k s ®g es e,®®n aaor t



tel jesg °@r cflsdelebhta

Aorta iv

—)

Leszallé

Felszallé

dorta Leszall6

Beliltetet

composit

graft
muér

Beliltetett
composit graft
mbillentyd
része

5. 8bra: DeBakewoltothsShteBe®@t esbectio
BentalmTt ®t el Rtt ®s wut §n

Aorta regurgit®8ci

Az aorta regurgits8gci- al att a sz2v elerr
kereszt ¢l az aort8b- 1 r amlk8smr 8®rat jt¢lkr,t ®meRl yvn®er
el ®gt el ens®ge (insufficienci8ja, ej tkd: i n s
kamr §m-olrt&8da 8raml ik, ®s az aorvisszafobyjo6l ent y T
8bra) A regurgiodcial am@soldi agag modt a(@adi | at 8§
f Rver R®r f alagszaikts haolsaddSentk P vet kezt ®ben.

Az aorta regurgits8cl. bBétkgibes§ygagyioerdas
ki c¢ca2bal k amolI8ypta ty9d Bdlzetfentk Va° s ® speemisze - aobdl si K i
kamr 8ba visszadelyemtfPbborteitk a tel Rd®s, I
teljesen feltel Rdi k, ®s t°bhb ci kl uson ker
sz?2vel é&astopad @st tel jesen feltel Rdi k a bal k a

Abal kamr 8ba vissza8r aml - Voer evgument ° b bl e
ter hel &®3snek k°av eb k bz tk@brerma kit8gudil|l®&st Smegn &
excentrikus hypertrophjae zut 8n m8rkamem tud ol yan hat ®ko
(funkci -cs®°kken®s) , a benne | ®v R v ®r nek cCs
tov8bkieraoi -6 frldakci - cs°kken®s

10



> ‘ aorta
P ol billentyii
¥ b - N
/ / \ / P \
/ / &

‘ Ivéna—. 3011.3, x
TEST / \ TUDO
‘ I 2 . y l k\ “
| I ..: .'...;':- o. - *-_S'I

bl SR
N N P ‘..'..:. .‘oc o N mitralis
3 ., ’.;'.\-_‘\ o .
\x tricuspidalis =\ \;: ..\::":;,.' SA billentyti
billentyii = Wi, W, ST
\ jobb pitvar e X \,\\\ Rk
\ P, o0 ST R WA ..'.v_'g
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6. 8bra: A skEeékets®ungls jralj %zlat. a | ozb?bvAs@°J fd®1
®s a k®k nyilak a nor m§lanyi lkek ijnegl®slii k re& nkydr
aorta ill. a mitralis regurgit&8ci

Az aorta regengkeées8bet f¢net menhesese n, (
sz2vdobog&ls ®) £ ®6 & d ® ksoznoyrs28tg- me | lakgma pectofis§ j dal o
f or m§,) §ammint a k @g stb&ai um sz2vel g®.etAens ®g
sz2vel ®gtrll yearsPYN&Etk- Is f ¢ ggRle®t &kzd &€ kn,INYEARe ks t Sz

st 8§8di usmb & d panaszmersts s ® g , nor m8l i s fstz§ kima@am@zer he
fizikai terhel ®sn®l sjt&ldeBimMk kX2 nydh®z1z®kza®@s t
fell ®p R neé&® diygung®asl, o mbvan i s el Rfordul - neh®

Abetegne gt ekkot ®anj ebkBbhlit al hatnak aafeggegur gi
Sz2vit ®sekkel gMussetj&l)r @ nyelvesapluwlg 3tz28 ¥y& sszeh Yz - d§:
szinkron 6y s t) @lu® <z §(I Me¢shall),ekapi | | §r i s pul z8ci -: a k°
8t vil 8§gvagy 8azk ajkak pul z 81 8s a r 8s z or 3(Qumdkejel). ¢ vegl
Bet egvi z stgaS8plianotk88snz 2a/ ¢ s ¥kt ®Is °© U @ 9nek| valanmteet me | R
jell egTnek t@y @&rl9 a®lselerk eget umltus=t Corrfjganpulzug
®s z | e A¢snzk? v hel égaita zSg®*&¥l el ernyed®s®nek k
(or ot od) &% thenjl @smelyfma gas f r ehkavl ekrdetiesgrn@ej el | egT ®s
|l eger Rsebben a sz-4gybenopdak mpindummdxanbnmakbast - 3 (
[lI-1V-ben vagy gyakran az aorta § g unli at t isTefyGsonk © ae p ®njobbs et | eg
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sz®l ®ng§gPmas cs f el WelvlekigeshrRdriek v ®t el en bdl 8t hat
kamra megnagyondbelodgbabkamrassz®gv el er nyed®s v ®gi

nyom8 s e mel k e de@igabead e tp®nt vResrvisazefegu® nagta,n g8s a t ¢ dR
AZEKG-®ntias 81 hat - alEcéloe &l d o(zsges?@vkuill§8nadirea na/)8 t e h

aorta kezdet:i szalkau®&n aka bileaiyd nt aekgeyre K § t ®n R
vo®r v8rsamla§ s

Kezel ®se MsTet b®&i sinzd i. k §javiaslatot) jelent Il1-IV. f ok Y
bil |l entyT enbulligenasgl eesnest@®gn (a-I W.Y H&t §di u m, val amin
kamrat § g udilagatio v(agy f unMdit ®t av dre.zneelnPse®in@®y s ®ges p
aorta billentyT cser-®y®k°tT°lbdlinlyi r e-baBongd terl y &lsi
mTt ®EJent Yl fontos a f ert Ranfedtiess endacarditig b e | h §

megel Rz®se.

Mitralis billentligifegpumodiapS$Sais- ®s mi tr

Amitralis (ej t sd: bimiltergtlyis)a bal sz2vf® ben a
helyezkedikel, s zer epe, hogy memlernwvgesdiz aa8 rva@nrltana kaa

B&§r a mitral i s(ejbdi grolapspudynmamrédlammaiedsn & amTt @
kezel ®st ig®nyl R el v8ltoz8sok k°z®, az itt
mitral i s regur gi tAcimi tri anldioskzerkeiiet el l evngtl yt Tadag s a i
syndrom8thard |l entyT Akanel ®@se)ddmes & § o lami®s e ( (
kal ci) i kn§chi-ldznayil ®9% g chdrdaBtendinede)bstas kelemeket
tartal maz- fiblomixomatasup8esl v §| taoz Hsd,l ent y Tt regz?
megny ¥l 8§8sa ®sherldaz akhdggawgmintb@d | Eoptydikad§s a

(fenestratig lehetnek.

U Mitralis DbillentyT prolapsus

Mitralis bil laatnasyzizvprsclzaybtdgs dgsn (a mitr
billentyT bal pitvar ba Marfarrsty@&ndR obmeBlso l1@@%et seugl eSks
8barmufl o ra®elR pr o g(rrecsrellegetvmutat. Aprolapsus® & bal kamran® ree t
kozott ford2totA myBnyessi@gredls kb g khaadz8zs&jk8 r u |
regur @sdtletkii al ahbzu | 8§ s §
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A bet ege k pataSzimdntes, der reegjelenhel t 2 pusos mel| | kasi
heves sz2vgabopj@BLEEUu ¥epeif A sz2v fedleltdhkot °28 ®n
sz2v°sszeh%z-d8s k°zeem@uovypgyolv@yg ®nadik | k ®R&R
hall hat umls,z3te&edbilz8 k®s Ry Wg®amilesshal | hat - v8§ v §
EKG v i z s gigebbat t ®t @muathkt ritmuszavaok ®sa sz 2 vbevezebh®sr ¢ |
zavar ok | ®p chedandiegkaphfd eslz.2 vAidl t8et ehipsersgg)B apitari | | ent
fel @suBs Bt .

U Mitral i s regurgité8ci

Mitr§lis aatgazygvtEs i(edoldzs-odBanitralisdi | 1 ent yTn
ker espattaghat °a t ®n R v®rvi ssmaByamk8§eska®mat bdk I en
(insufficienci §jaaMafamgysdr omebamfasmeénti 8nt yT
(pitvarba tort®aRaj@imdel vosslz&§gaaml - ®s ings8z
t ®r f 0 g at dalpitvartt®earmdiked m(v8tl umen)f embely®sk Kélvet ke:z
pi t v &al karat § g wlbkaltki, valaminta t ¢ dRben megn®vekedett
(pul mon8Il i s )hegyepMarfans yh@hom8kamMla s regurgit8ci
csecsResmRKi s gymagrheekktkeoged ®s ne.k ®s hal 8l oz8snak

A betegek f 8r akad@hkak Ty siSgtriéaaPsmd kabel yezet t,
S z&sv¥%c 91 °tka®A8d zu2nk f el kealt| gta®tr- &z®rsR 2swo°rs8snz e h Yz - d ¢
ideje |/ enyh®bb esetbenhod D&k KtRs IR&@F RT D ésj@sa k a
®s z | elnkelglegphbbkna s z2 vcs“u®sbrmanbh] | hat ® vezet Rdi k

A mellkasi r°ntgen felme@nalgy®bb b8l ak & mk
EKGise | v 8| atonmt& szekhocardiographid s z 2 v u Il t8rt ahhaa n gv)8bglt e s z i
kamr 8t, a t &gnimal apikt®s®Rr t ,st\8dlle t mb &alreas azt48 g a |
8raml 8s kiterjed®se al apj8n a fokozat meg8l |

Kezel ®se seb®szil egd |(avmsatodjedegteadlYHA MTV ®t | i
st 8§8d(ilusnd . Aorta r egaamgiaN8HAIlst EFdimunmliags tnnossz
funkci meyaggyekegdRY ®r pud md®»n 81 i s) ebgp®nt onHzaen
progr dagvsswzjiblblde ge mi att az el sRdl egesen n
bet egekn®l egy¢l ®sben a amidyen eséteklsermB s-gvaljy gi t 8§ c |
nagyobb fok¥% mitr 8§l i s (javakt)cau rbgiiltrh8eqijtayvitrs & 5 @n |
sz2vmTt®ten 8t &cS8bahbetlecdheck kshz. ik BREs Aemdt Rs
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bilentyTc ser e ®s a Wi$dl lénd.rAr wsBtpkl 80s¥ b Bkkiav i t ed ez het
plasztika, 206-ban vi szonte i midhi IM§kt®tTcme®Bn ®xes mitr

regurgit8ci- -mentess®g 88% k°r ¢l van.

Marfan-s y ndr om§ ban nalltk®@ali maezl jt&tr § s o k

Bentall-DeBonomT t ®t

Hugh Benttany|DeB@s 1988nan k°z°lt mTt®tje els

m-dj 8v8 aw§ltta &z zdet i s z ak a aat§ & n uklieacl}),aaksui | §tn a k
fel saoBatI8gul at §asecekdengreeuys & h adtamint af e | s & G latis§ r

r8terjedR(bObsseantbobnal apszerinti szakad8s)
A mTt ®t altasgelyygesamtfj | hlossaant i 8§t v8Qg8c¢
sternotomia) Az ¥n . k anyg¢ laBd B8rst 8shoar §@s a visseeeekbe (VemdeR | ®r

cavaelmTanyag cs°veket (khgpegkChetsz2hembyez hek, ki
test fel RI ®KkiHeaz B z¥®mod ovibas jante mahodl abpxagm®i
| ®v R kang¢gl °n kereszegBl vasspajfolta@QszaPvep@t
g8zcsere funlkxitrjaz.orporepsidsnleart irAa ge@st ppnr Ski2ivse
k er i BGC®ardiopulmonalisbypasy) 7. 8br a)

Veénak Aorta
(¢ =
SZIVMOTOR
L =
7. 8bra: Extracorporalis kering®s
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Emel |l et t a szervezet oOXi g®ni g®ny®nek <c¢cs°©°l
| ehTti k ta®tb e(tteygphttehseir méta) hi deg( Adznbv®k &t ddd p |
ol dat seg?2ts®g®vel meg8Il | 2t jf&K.s aoBd $zakasat t a b |
kiv8§gj 8&nnankaj dglyy &ine ¢ ootmvaronaki A congposd Qraft egy
mTitkenty TORI ®s eg®% ®b®rmbhRI §I I .

Billenty(

8 8bra: Composit graft

Ebbe bevarrj 8&ziave&toselolr e} elke Zé ¢ t @toE ZoumtaEn & ¢ (
beteg test®t felmeleg?2tik. A sz2v %jraindul ¢
kan¢gl ket Al sVl 2etlj k®s m°g® (egyes eset ekl
cs°veket (draineket / dr ®neskem)t Gtel yegmekj v
mTt ®t i tsen y18etgh RIv®r t . A szegycsontots °ssze
esetekbefh onal | al varrj8k), majd a sebet ©°sszevar

A kan¢l 81 8s t°rt®nhet m®g az als- v®gtag

a mell kas tal §8lEKioz&rsyms!|l eqatxekbamrial)kal mazz:
amikor abeteg tet ®nek 16AC ko°or ¢l i hRmek e ®kh g®s & thd
| e 81, 2itljy8eknkeoma @s zs2zsempu mp 81 ja a v ®rt.

A mit®tiahaBBhoezEBsett i dRpontban elv®gzet:t
3% -ra tAhesttR.gRss®QE!l i(a)kumTt &t i beavatkoz8sok
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tersm@t esen sokkal akngaga@et2i®,A evl8@rawse t ot t i dF

(el ekv®gera)t Bentall mTt ®t etkangzséul oy amT ti @S
figyel met arral, |l haozgyi de€jr@keemd nal kgzet t-, az @
katasztr -f8k (dissecti - k) megel Rz ®s ®t c®l z -
mTt ® ek i dRben t°rt®nR el vR®gz®s ®r e.

Amennyi ben az aorta 2v is kegysmidertdt, (agrt
varrnak. Ebbe bevarrj8k a (&a&kbr &y eket tarta

Amennyibena | esz 8§81 | - aorta is k8rosodott, ® S
megol,d8a8tk®s Rbbi mTt ®t ane g Ketefanttyr2 u nRks e m-cdrd Z €8
dkamaz 8§ k Ennek g or &re Inaf @graf)\Ragr&hto s szabbra hagy]j
l esz8&l |} - Bo@jEHbm)k®s Rbbi mTt® sor&n ehhez

helyettes2tR mTeret.

0. 8br a: EIl af ant trunk

BillentyTmegtart: - mTt ®t e

Az eseteke gy r @aslzi®lbléammet gykiz m®| t ek acsak azl aorfal t 0z §
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