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Defin²ci·, k·roktan, gyakoris§g 

 

 1896-ban Antoine Marfan (1858-1942) francia gyermekgy·gy§sz ismertette elŖszºr 

egy 5 ®ves kisl§ny eset®t, akinek extr®m hossz¼ v®gtagjai voltak, melyeket arachnoidnak vagy 

ñp·kszerŤñ-nek nevezett. R·la kapta nev®t az idŖk sor§n megismert k·rk®p, a Marfan-

syndroma. A betegs®g szemt¿net®re ®s ºrºkletess®g®re vonatkoz· adatokat azonban m§r  

Marfan bejelent®se elŖtt 20 ®vvel Williams amerikai szemorvos is kºzºlt. ŕ egy magas ®s 

v®kony testv®rp§rn§l ®szlelt ectopia lentist (rendellenes szemlencse elhelyezked®st) ²rt le. 

Stiller Bertalan pedig 31, illetve 10 ®vvel Marfan elŖad§sa elŖtt ²rt le egy-egy esetet. 

 A betegs®g egy generaliz§lt (a szervezet eg®sz®t ®rintŖ) kºtŖszºveti elv§ltoz§s, mely 

csont-, szem- ®s cardiovascularis (sz²v-, ®rrendszeri) ®rintetts®ggel j§r. 

 

 

 

1. §bra: A Marfan-syndroma k·roktana 

 

A kºtŖszºvet a sejtf®les®gek szºveti strukt¼r§khoz val· kapcsol·d§s§t, valamint a sejtek 

egym§ssal tºrt®nŖ kºlcsºnhat§sainak kialak²t§s§t biztos²tja. Megtal§lhat· ¼gy a bŖr alatt, mint 

az erek-, a gyomor b®lrendszer fal§ban, szinte minden szerv fel®p²t®s®ben r®szt vesz. A 

t§maszt·szºvetek, mint a porc-, ®s csontszºvet fel®p²t®se bizonyos tekintetben hasonl· a 

kºtŖszºvet®hez. A kºtŖszºvet sejtekbŖl ®s sejtkºzºtti §llom§nyb·l (extracellul§ris m§trix) 

®p¿l fel. A sejtkºzºtti §llom§ny jellegzetes k®pzŖdm®nyei a feh®rj®kbŖl fel®p¿lŖ kºtŖszºveti 

rostok, melyek h§l·zatos ºsszekºttet®st alkotnak a sejtek kºzºtt. Egy ilyen kºtŖszºveti rost 

egyik alkot·r®sze a fibrillin 1  elnevez®sŤ feh®rje, melynek s®r¿l®se okozza a Marfan-

syndroma biok®miai h§tter®t. A fibrillin 1 -et k·dol· g®n a 15-ºs kromosz·m§n helyezkedik 

el, ®s tºbb mint 100-f®le mut§ci·ja (az ºrºk²tŖanyagban l®trejºvŖ ugr§sszerŤ v§ltoz§sa) 

lehets®ges, melynek kºvekezt®ben k§rosodik a feh®rje szint®zise (k®pz®se), szekr®ci·ja 
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(kiv§laszt§sa) vagy a kºtŖszºvetbe tºrt®nŖ be®p¿l®se. (1. §bra) Ez tºbbek kºzºtt az aorta 

(fŖverŖ®r) fal§ban kialakul· elv§ltoz§shoz, az ¼n. cystikus media necrosishoz vezet, melyet 

sok§ig a Marfan-syndrom§ra jellemzŖ hisztol·giai (szºvettani) elv§ltoz§snak tartottak. 

 A Marfan-syndroma autosz·m§lis domin§ns (lsd. Genetikai tan§csad§s c²m alatt) 

m·don ºrºklŖdŖ form§ja a Marfan-k·r, mely teljes penetranci§val ad·dik §t, azaz az ºrºkºlt 

jelleg teljes m®rt®kben jelentkezik, Ăl§that·v§ v§likò az ut·dban. 

A betegs®g elŖfordul§si gyakoris§ga 1:10000, teh§t haz§nkban kb. 1000 Marfan-syndrom§ban 

szenvedŖ beteg ®l. 

 

 

T¿netek 

 

A Marfan-k·r kifejezŖd®se (expresszivit§sa) k¿lºnbºzŖ m®rt®kŤ lehet, melynek 

megfelelŖen v§ltoz· klinikai k®ppel tal§lkozhatunk. A s¼lyost·l a mindºssze egy-k®t 

elt®r®sbenben megmutatkoz· (form-fruste) form§ig tºbbf®le megjelen®se lehets®ges. T²pusos 

csontrendszeri elv§ltoz§sok eset®n a betegeknek jellegzetes Marfan-syndrom§s kin®zet¿k van: 

magasak, v®konyak, karuk feszt§vols§ga nagyobb, mint a testmagass§guk, gyakran a 

mellkasuk ®s a gerinc¿k is deformit§st mutat. A l§b- ®s k®zkºz®pcsontok, valamint az 

ujjpercek (metatarsusok, metacarpusok ®s a phalanxok) meghosszabbod§sa kºvetkezt®ben 

hossz¼, v®kony ujjaik p·kl§bakra eml®keztetnek. Innen sz§rmazik a k·rk®p m§sik neve, az 

arachnodactilia (Ăp·kujj¼s§gò). 

K¿lsŖ megjelen®s alapj§n kev®sb® egy®rtelmŤ esetekben a csal§dvizsg§latok ®s 

szŤr®sek megkºnny²t®s®re j·l haszn§lhat· Varga B®la Ăalkati indexeò. Kisz§m²t§sa:  

 

tests¼ly (grammokban)  _  ®letkor (®vekben) . 

   magass§g Į (cmĮ-ben)     100 

 

Amennyiben az alkati index ®rt®ke 1,5 vagy ann§l kevesebb, ®s egy®b jelek is 

fenn§llnak, a vizsg§lt szem®ly nagy biztons§ggal Marfan-syndrom§ban szenved. A diagn·zis 

(k·risme) az ¼n. major- ®s minor (nagyobb ®s kisebb) krit®riumok fel§ll²t§s§n alapszik. 

Amennyiben a csal§di anamn®zis pozit²v az elsŖ fok¼ rokons§gban (teh§t elsŖ fok¼ rokon 

betegs®ge ismert), 1 major- tov§bb§ egy m§sik szervrendszerben 1 major- vagy minor 

elv§ltoz§s el®gs®ges a k·rism®hez. Ha a csal§dban nem ismert Marfan-syndrom§ban szenvedŖ 

rokon, a diagn·zis fel§ll²t§s§hoz az 1 major krit®rium mellett tov§bbi 2 major- vagy minor 
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elv§ltoz§s jelenl®te sz¿ks®ges. A betegs®gre jellemzŖ elv§ltoz§sokat az 1. t§bl§zat foglalja 

ºssze. Beavatkoz§s n®lk¿l a betegek §tlagos ®lettartama n®gy-ºt ®vtizedre tehetŖ. 

 

1. t§bl§zat: A Marfan-syndrom§ban elŖfordul· elv§ltoz§sok. A *-gal jelºltek major 

krit®riumk®nt szolg§lnak a diagn·zis fel§ll²t§s§ban: 

 

 Cardiovascularis (sz²v-, ®r-) rendszer: 

 Aortagyºk-, aorta ascendens dilatatio* (a fŖverŖ®r kezdeti szakasz§nak, 

valamint felsz§ll· r®sz®nek t§gulata)* 

 Aorta dissectio* (a fŖverŖ®r fal§nak hosszanti, lap szerinti szakad§sa, a fali 

r®tegek egym§st·l val· elv§l§s§val, az ®r teljes §tlyukad§sa n®lk¿l)* 

 Aorta regurgitatio* (a fŖverŖ®r ered®s®n®l elhelyezkedŖ sz²vbillentyŤ 

el®gtelens®ge kºvetkezt®ben a v®r a billentyŤn kereszt¿l visszafel® §ramlik)* 

 Mitralis billentyŤ prolapsus* (a bal kamra ®s bal pitvar kºzºtt elhelyezkedŖ 

billentyŤnek a pitvar fel® tºrt®nŖ beboltosul§sa)* 

 Mitralis regurgitatio * (a bal kamra ®s bal pitvar kºzºtt elhelyezkedŖ 

billentyŤnek el®gtelens®ge kºvetkezt®ben a v®r a billentyŤn kereszt¿l 

visszafel® §ramlik)* 

 Tricuspidalis billentyŤ prolapsus (a jobb kamra ®s jobb pitvar kºzºtt 

elhelyezkedŖ billentyŤnek a pitvar fel® tºrt®nŖ beboltosul§sa) 

 Dysrythmia (sz²vritmuszavarok) 

 Endocarditis (sz²vbelh§rtyagyullad§s) 

 Accessoricus arteria coronaria ostiumok a sinus Valsalvaeban (a koszor¼erek 

tºbb sz§jad®kkal tºrt®nŖ ered®se) 

 

Csontrendszer: 

 LS csigoly§k erosioja dura ectasia miatt* (az §gy®ki- ®s/vagy keresztcsonti 

csigoly§k felmar·d§sa a gerinccsatorn§t b®lelŖ kem®ny agyh§rtya 

kisz®lesed®se kºvetkezt®ben)* 

 Pectus carinatum/ excavatum (k·ros mellkasalakok, ty¼kmellkas: a szegycsont 

kiboltosul·, ill tºlcs®rmellkas: a szegycsont als· r®sze bess¿ppedt) 

 Dolichostenomelia (hossz¼, v®kony v®gtagok) 

Ÿ karok feszt§vols§ga > testmagass§g; 
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     als· szegment > felsŖ szegment [ symphisis (szem®remdomb 

     magass§g§ban) ®s a talp kºzºtti t§vols§g > fejtetŖ ®s a 

     symphisis kºzºtti t§vols§g ] 

Ÿ a v®kony csukl· kºrbefog§sakor a h¿velyk- ®s a kisujj §tfedik 

     egym§st (csukl· t¿net, Parker-Hare jel) 

 Arachnodactylia (hossz¼, p·kl§bra eml®keztetŖ ujjak) 

Ÿ h¿velykujj a keskeny teny®ren kereszt¿l adduc§lhat· (ºkºlbe 

     szor²t§skor a h¿velykujj t¼l®r a teny®r t¼ls· sz®l®n) 

     (Steinberg-jel) 

 Scoliosis (oldalir§ny¼ gerincferd¿l®s) 

 Csºkkent thoracalis kyphosis (a gerinc h§ti szakasz§n norm§lisan megl®vŖ 

gºrb¿let ellaposod§sa) 

 Magas testalkat 

 Iz¿leti hypermobilit§s (t¼lzott mozgathat·s§g), laza szalagok 

 Velesz¿letett flexi·s contractur§k (a v®gtagok hajl²tott §llapotban val· 

rºgz¿l®se) 

 G·tikus sz§jpad, fogak egym§sra torl·d§sa 

 V®kony maxilla (felsŖ §llcsont), micrognathia (kis §llkapocscsont) 

 Pes planus (l¼dtalp) 

 

Szem: 

 Ectopia lentis* (a szemlencse rendellenes elhelyezked®se)* 

 subluxatio lentis (a szemlencse r®szleges ficamja) 

 dislocatio totalis lentis (a szemlencse teljes m®rt®kŤ helyzetv§ltoz§sa) 

 Aphakia (a szemlencse hi§nya), mikrophakia (kisebb szemlencse), 

sphaerophakia (gºmb alak¼ szemlencse), coloboma lentis (hasad®k a 

szemlencs®n) 

 Cataracta (sz¿rkeh§lyog) 

 Elong§lt bulbus (megny¼lt szemgoly·) 

 Retina (szem idegh§rty§ja) lev§l§s 

 Myopia (rºvidl§t§s) 

 Lapos cornea (szem szaruh§rty§ja), keratoconus (a szem szaruh§rty§ja k¼p 

form§j¼), megalocornea (nagyobb a szem szaruh§rty§ja), microcornea (kisebb 
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a szem szaruh§rty§ja), corneahom§ly 

 Iridodonesis (sziv§rv§nyh§rtyarezg®s) 

 K®k sclera (szem ²nh§rty§ja) 

 

BŖr: 

 Stria atrophica (cs²kok a bŖrºn) 

 Hyperkeratosis plantaris ®s palmaris (talp- ®s teny®rbŖr szarur®teg®nek 

t¼lburj§nz§sa - fokozott h§ml§sa) 

 Herni§k (s®rvek) [mŤt®tek hely®n, inguinalis (l§gy®kn§l), umbilicalis 

(kºldºkn®l)]  

 Rectus diastasis (hasizmok kºz®pvonalban tºrt®nŖ sz®tv§l§sa - fel¿l®skor a has 

a kºz®pvonalban kiboltosodik ) 

 

V§zizomzat: 

 Izmok fejletlens®ge, fŖk®nt a v®gtagokon 

 Izmok hypotoni§ja (fesz¿l®s®nek csºkkents®ge) 

 Scapulae alatae (sz§rnyszerŤen el§ll· lapockacsontok) 

 

T¿dŖ: 

 Spont§n pneumothorax (l®gmell: levegŖ felhalmoz·d§sa a mell¿regben) 

 T¿dŖcs¼csi bulla (h·lyag) 

 

Kºzponti idegrendszer: 

 Anterior pelvicalis meningocele* (A gerinccsatorn§t b®lelŖ l§gy agyh§rtya 

el¿lsŖ r®sz®nek a medenc®be tºrt®nŖ kiboltosul§sa, s®rve)* 

 Dura ectasia* (A gerinccsatorn§t b®lelŖ kem®ny agyh§rtya kit§gul§sa)* 

 Hyperaktivit§s 

 Figyelemhi§ny, tanul§si el®gtelens®g 

 

Gastrointestinalis rendszer: 

 Ptotikus (les¿llyedt), hypotonusos (csºkkent fesz¿l®sŤ), elh¼z·d· ¿r¿l®sŤ 

gyomor 

 Dilat§ci·k (t§gulatok), pang§sok 
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A Marfan -syndroma sz²vseb®szeti kezel®st ig®nylŖ elv§ltoz§sai 

 

Aorta aneurysma (FŖverŖ®r t§gulata) 

 

Az aorta aneurysma (ejtsd: aneurizma) kifejez®s alatt a fŖverŖ®r k·ros t§gulat§t ®rtj¿k. 

Kialakulhat elsŖdlegesen, valamint m§sodlagosan, dissectio (a fŖverŖ®r fal§nak hosszanti, lap 

szerinti szakad§sa, lsd. lent) ut§n. Marfan syndrom§sok 80 %-§ban megtal§lhat· az elv§ltoz§s. 

(2. §bra) 

 

 

 

2. §bra: Aortoanulectasia (fŖverŖ®r kezdeti szakasz§nak t§gulata) 

 

Az aorta kezdeti szakasza (a koszor¼erek ered®s®n®l - Valsalva sinusok) gyakran m§r 

sz¿let®skor t§gultak. A progresszi· (elŖrehalad§s) m®rt®ke k¿lºnbºzŖ fok¼ lehet, ®s f¿gg a 

kezdeti m®rettŖl. SzºvŖdm®nyek®nt dissectio (a fŖverŖ®r fal§nak hosszanti szakad§sa, lsd. 

lent)  ®s/vagy regurgit§ci· (a billentyŤ el®gtelens®ge kºvetkezt®ben a v®r vissza§raml§sa, lsd. 

lent) l®phet fel, melynek megjelen®se erŖsen korrel§l (ºsszef¿gg) az aorta §tm®rŖj®vel. Ez®rt 

sz¿ks®g van a progresszi· ultrahang vizsg§lattal tºrt®nŖ kºvet®s®re. A regurgit§ci· 

(v®rvissza§raml§s) gyakran megjelenik 5 cm §tm®rŖn®l, de elŖfordulhat, hogy 6 cm felett sem 

jelentkezik. A dissectio elŖfordul§si gyakoris§ga szint®n nŖ a m®rettel. 



  7 

A betegek t¿netei igen elt®rŖ m®rt®kŤek lehetnek. ElŖfordulhat, hogy egy§ltal§n nem 

jelentkeznek t¿netek, csup§n m§s okb·l k®sz²tett mellkasrºntgenen ker¿l felfedez®sre 

v®letlenszerŤen, vagy a Marfan-syndroma gyan¼ja eset®n tºrt®nŖ kivizsg§l§s sor§n 

diagnosztiz§lj§k. Lehets®ges, hogy az aorta regurgit§ci· kialakul§sa ut§n, annak 

fonendoszk·ppal hallhat· zºreje ker¿l felfedez®sre, ugyanakkor jelentkezhetnek a 

m§sodlagosan kialakul· sz²vel®gtelens®g t¿netei is, mint neh®zl®gz®s (lsd. Aorta regurgit§ci· 

c²m alatt) vagy l§boedema (vizenyŖ, melynek kºvetkezt®ben a l§bak megdagadnak). 

Megjelenhet tov§bb§ a l®gcsŖ nyom§sa, eltol§sa kºvetkezt®ben kialakul· neh®zl®gz®s, 

kºhºg®s, igen ritk§n v®rkºp®s, esetleg visszat®rŖ t¿dŖgyullad§s form§j§ban, a nyelŖcsŖ 

nyom§sa miatt megjelenŖ nyel®si neh®zs®g egy, az aort§t megker¿lŖ ideg (nervus laryngeus 

recurrens) nyom§sa eset®n rekedts®g, tov§bb§ mellkasi f§jdalom ®s h§tf§jdalom, valamint az 

aneurysm§val ®rintkezŖ csontok erosi·ja (felmar·d§sa) k®p®ben. 

A Marfan-syndroma kºvetkezt®ben l®trejºtt aorta aneurysma 

differenci§ldiagn·zis§ban (elk¿lºn²tŖ k·rism®j®ben) m§s kºtŖszºveti betegs®g, 

atherosclerosis (®relmeszesed®s), szifilisz, infekci·s (fertŖz®ses) eredet, ·ri§s sejtes arteritis 

(autoimmun betegs®g), aorta trauma, valamint dissectio jºhet sz·ba. 

A diagnosis fel§ll²t§s§t seg²theti a mellkasrºntgen felv®tel, melyen l§that·v§ v§lhat az 

aortagomb kisz®lesed®se, valamint a l®gcsŖ eltolts§ga. Ugyanakkor a kis aneurysm§kat nem 

mutatja ki a vizsg§lat, a negat²v lelet teh§t nem z§rja ki jelenl®t¿ket. A transthoracalis- ®s a 

transoesophagealis echocardiographia (mellkasfalon- ®s a nyelŖcsºvºn kereszt¿l tºrt®nŖ 

sz²vultrahang) j·l mutatja az aneurysma m®ret®t. Fontos szerepe van a diagnosztik§ban ®s a 

nyomonkºvet®sben, mŤt®ti tervez®shez azonban nem el®gs®ges. A mŤt®t elŖtti kivizsg§l§sban 

sok§ig az aortogr§fia (aorta kontrasztanyogos feltºlt®se) volt a standard kivizsg§l§si m·d. Fali 

thrombus jelenl®te eset®n azonban alulbecs¿lhetŖ az aneurysma m®rete. Mind a CT, mind az 

MR angiogr§fia j·l mutatja az aneurysma alakj§t, kiterjed®s®t ®s m®ret®t. 

Az aorta aneurysma seb®szileg kezelhetŖ. 5,5 cm §tm®rŖjŤ aneurysma §ltal§nosan 

mŤt®ti indik§ci·t (javaslatot) jelent. Marfan-syndroma egy®rtelmŤ jelenl®te, pozit²v csal§di 

anamn®zis (a beteg rokons§g§ban elŖfordult) Marfan-syndrom§ban bekºvetkezŖ dissectiora, 

gyorsan nºvekvŖ aorta t§gulat, valamint gyermekv§llal§st tervezŖ nŖbetegek eset®n m§r 

kisebb, 4,5 cm-es §tm®rŖ eset®n elv®gzendŖ a beavatkoz§s. MŤt®ti megold§sk®nt a Bentall - ®s 

a David-mŤt®t jºn sz·ba (lsd. lent). 

Fontos szerepet kap tov§bb§ a gy·gyszeres megelŖz®s is. A ɓ-blokkol·k csºkkentik az 

aneurysm§k nºveked®s®t (csºkkentve az ®rfali fesz¿l®st), szed®s¿k mellett kisebb a dissectio 

elŖfordul§sa valamint a regurgit§ci· megjelen®se. 
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Aorta dissectio 

 

Az aorta dissectio (ejtsd: disszekci·) a fŖverŖ®r fal§nak hosszanti, lap szerinti 

szakad§sa, (az ®r teljes §tlyukad§sa n®lk¿l) melynek sor§n az ®r fal§nak kºz®psŖ r®tege 

kett®v§lt. A r®tegek kºzºtt ²ly m·don l®trejºtt csatorn§ban v®r tal§lhat·. Az aorta dissectio 

kialakul§s§ra k®tf®le elm®let is elfogadott. A r®gebben kidolgozott, elterjedtebb ®s 

elfogadottabb elm®let szerint az aorta belsŖ r®teg®nek (intima) reped®s®n kereszt¿l §ramlik a 

v®r a k§rosodott kºz®psŖ r®tegbe (tunica medi§ba), melyben elŖre halad·, ritk§bban visszafel® 

halad· §raml§ssal csatorn§t (§llument) k®pez. Az ¼jabb elk®pzel®s a kºz®psŖ r®teg 

bev®rz®s®nek szerep®t tartja elsŖdlegesnek, melyet az aort§t ell§t· kis ereknek szakad§sai 

(ruptur§i) okoznak, ®s a belsŖ r®teg bereped®s®t csak ennek kºvetkezt®ben kialakul·, 

m§sodlagos jelens®gk®nt kezeli. 

Az aorta dissectioknak tºbbf®le feloszt§sa is elterjedt a klinikumban. DeBakey szerint 

megk¿lºnbºztet¿nk I., II. ®s III. t²pust. (3. §bra)  

 

 

 

3. §bra: Az aorta dissectiok DeBakey szerinti feloszt§sa 

 

Az I-es t²pus eset®n a dissectio a felsz§ll· aort§n (aorta ascendensen) kezdŖdik ®s 

kiterjed legal§bb az ²vre, de gyakran a lesz§ll· aort§ra (aorta descendensre) is. DeBakey II. 

t²pus eset®n a dissectio a felsz§ll· aort§ra korl§toz·dik. DeBakey III. t²pus eset®n pedig a 

lesz§ll· aort§n, tºbbnyire az ²v-lesz§ll· aorta hat§ron kezdŖdik, ®s innen terjed elŖrefel® vagy 

ritk§bban visszafel®, az ²vre ®s a felsz§ll· aort§ra. A Stanford/Daily feloszt§s szerint 

megk¿lºnbºztet¿nk A ®s B t²pust, ez megegyezik a szint®n elterjedt proxim§lis (sz²vhez 

kºzelebbi) ®s distalis (sz²vtŖl t§volabbi) le²r§ssal. A t²pus¼nak nevez¿nk minden dissectiot, 
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ami mag§ba foglalja a felsz§ll· aort§t, ®s B t²pus¼nak az ºsszes dissectiot, ami szabadon 

hagyja azt.  

Az aorta dissectiok 5-9%-a Marfan-syndroma kºvetkezt®ben alakul ki. Ebben az 

esetben §ltal§ban Stanford/Daily A-, azaz DeBakey I vagy DeBakey II t²pus¼, avagy 

proxim§lis dissectio alakul ki, 10%-ban azonban Stanford/Daily B-, DeBakey III t²pus¼, 

avagy distalis dissectioval is tal§lkozhatunk. 

T¿netk®nt erŖs, t®pŖ, h§tba sug§rz· mellkasi f§jdalom l®p fel. Ugyanakkor elŖfordul, 

hogy a betegs®g t¿netszeg®nyen zajlik, mindºssze bizonytalan nyaki- ®s mellkasi f§jdalmak 

jelentkeznek, de teljes t¿netmentess®g is lehets®ges. 

Az aorta dissectiok k®tharmada akut (heveny), azaz k®t h®ten bel¿l keletkezett, 

egyharmada pedig kr·nikus (id¿lt), azaz tºbb, mint k®t hete fenn§ll a diagnosis fel§ll²t§sakor. 

Diagnosztik§j§ban az aneurysm§n§l le²rt k®palkot· elj§r§sok j§tszanak szerepet. (4. §bra) 

 

    
 

4. §bra: DeBakey III. t²pus¼ aorta dissectio MR Angiogr§fi§s ®s CT felv®tele 

 

MŤt®ti beavatkoz§s javasolt akut dissectio eset®n, valamint kr·nikus dissectio eset®n, 

amennyiben az ®relz§r·d§s kºvetkezt®ben ®letfontoss§g¼ szerv ®rintetts®ggel, ruptur§val (az 

®r teljes §tszakad§s§val, kilyukad§s§val) vagy fenyegetŖ ruptur§val, visszafel®, a felsz§ll· 

aort§ra tºrt®nŖ kiterjed®ssel, annak 5 cm feletti t§gulata, az aorta billentyŤ kºvetkezm®nyes 

insuffitenti§ja (z§r§sk®ptelens®ge) eset®n. MŤt®t ut§n, valamint a mŤt®tet nem ig®nylŖ 

kr·nikus dissectio eset®n fontos szerepet kap a rendszeres kontroll vizsg§lat ®s a systol®s 

(sz²vºsszeh¼zod§s alatti) v®rnyom§s csºkkent®se, melyben a ɓ-blokkol·k kapnak elsŖdleges 

szerepet. Alkalmazott mŤt®tk®nt a Bentall-mŤt®t (5. §bra), sz¿ks®g eset®n aorta²vcser®vel, ®s a 
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teljes ®rcsere jºn sz·ba (lsd. lent).
 

   

 

5. §bra: DeBakey I. t²pus¼ dissectio aortogr§fi§s (DSA) felv®tele 

 Bentall-mŤt®t elŖtt ®s ut§n 

 

Aorta regurgit§ci· 

 

Az aorta regurgit§ci· alatt a sz²v elernyed®se (diastole) sor§n, az aorta billentyŤn 

kereszt¿l az aort§b·l a kamr§ba tºrt®nŖ v®rvissza§raml§st ®rtj¿k, melynek oka a billentyŤ 

el®gtelens®ge (insufficienci§ja, ejtsd: inszuficienci§ja). (Norm§lis esetben a v®r a bal 

kamr§b·l az aort§ba §ramlik, ®s az aorta billentyŤ nem engedi, hogy onnan visszafolyjon. 6. 

§bra) A regurgit§ci· m§sodlagos m·don alakul ki, az aorta dilat§ci· (t§gulat) vagy dissectio (a 

fŖverŖ®r fal§nak hosszanti, lap szerinti szakad§sa, lsd. fent) kºvetkezt®ben. 

Az aorta regurgit§ci· s¼lyoss§ga szerint lehet: I. fok¼: egy sz²vºsszeh¼z·d§s (systole) 

ki¿r²ti a bal kamr§ba visszafolyt tºbbletet, II. fok¼: egy sz²vºsszeh¼z·d§s nem ¿r²ti ki a bal 

kamr§ba visszafolyt tºbbletet, de nem fokoz·dik a telŖd®s, III. fok¼: a bal kamra fokozatosan 

teljesen feltelŖdik, ®s tºbb cikluson kereszt¿l ¼gy marad, valamint IV. fok¼: egy 

sz²velernyed®s (diastole) alatt teljesen feltelŖdik a bal kamra. 

A bal kamr§ba vissza§raml· v®r egy tºbblet t®rfogattal terheli a kamr§t (volumen 

terhel®s), ennek kºvetkezt®ben a bal kamra kit§gul ®s megnagyobbodik (dilat§ci· ®s 

excentrikus hypertrophia), ezut§n a kamra m§r nem tud olyan hat®konys§ggal pump§lni 

(funkci·csºkken®s), a benne l®vŖ v®rnek csak kisebb h§nyad§t tudja a szervezet fel® 

tov§bb²tani (ejekci·s frakci· csºkken®s). 
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6. §bra: A sz²v s®m§s rajza. Feket®vel jelºlt a jobb sz²vf®l, pirossal jelºlt a bal sz²vf®l. A zºld 

®s a k®k nyilak a norm§lis kering®si ir§nyt mutatj§k. A lila nyilak jelºlik a kering®s ir§ny§t 

aorta ill. a mitralis regurgit§ci· eset®n. 

 

Az aorta regurgit§ci· jelentkezhet t¿netmentesen, ®s megjelenhet heves 

sz²vdobog§s®rz®s (palpit§ci·), f§rad®konys§g, szor²t· mellkasi f§jdalom (angina pectoris) 

form§j§ban, valamint a k®sŖi st§diumban a sz²vel®gtelens®g t¿neteik®nt. A 

sz²vel®gtelens®gnek s¼lyoss§g§t·l f¿ggŖen k¿lºnbºzŖ st§diumjai l®teznek, ezek az ¼n. NYHA 

st§diumok: I. st§dium: panaszmentess®g, norm§lis fizikai terhelhetŖs®g, II. st§dium: neh®z 

fizikai terhel®sn®l jelentkezŖ neh®zl®gz®s III. st§dium: m§r kºnnyŤ fizikai terhel®sn®l is 

fell®pŖ neh®zl®gz®s, IV. st§dium: nyugalomban is elŖfordul· neh®zl®gz®s. 

A beteg megtekint®sekor az al§bbi jelek utalhatnak a regurgit§ci· jelenl®t®re: a fej 

sz²v¿t®sekkel szinkron b·logat§sa (Musset-jel), a nyelvcsap (uvula) sz²vºsszeh¼z·d§sokkal 

szinkron (systol®s) pulz§l§sa (M¿ller-jel), kapill§ris pulz§ci·: a kºrºm§gy pulz§l§sa 

§tvil§g²t§skor vagy az ajkak pulz§l§sa r§szor²tott ¿veglap alatt (Quincke-jel). 

Betegvizsg§latkor a tapint§s sor§n a sz²vcs¼cslºk®st ki- ®s lehelyezettnek, valamint emelŖ 

jellegŤnek tal§ljuk, ezent¼l gyors ®s peckelŖ pulzust (celer et altus = Corrigan-pulzus) 

®szlel¿nk. A sz²v feletti hallgat·z§sn§l a sz²v elernyed®s®nek korai szakasz§ban 

(protodiastol®s) zºrej hallhat·, mely magas frekvenci§j¼, halkul· (decrescendo) jellegŤ ®s 

legerŖsebben a szegycsont mellett a bal 3-4. bordakºzben hallhat· (punctum maximuma a bps 

III -IV-ben) vagy gyakran az aorta t§gulat miatt ink§bb a szegycsont kºzep®n esetleg jobb 
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sz®l®n tal§lhat·, ®s a cs¼cs fel® vezetŖdik. Mellkasrºntgen felv®telen l§that·v§ v§lhat a bal 

kamra megnagyobbod§s, sz²vel®gtelens®g vagy bal kamrai sz²velernyed®s v®gi (v®gdistol®s) 

nyom§semelked®s eset®n pedig a bal pitvar t§gulat, ®s a visszeres (v®n§s) pang§s a t¿dŖben. 

Az EKG-®n is tal§lhat·ak elv§ltoz§sok. Echocardiogr§fi§val (sz²vultrahang) l§that·v§ tehetŖ a 

aorta kezdeti szakasz§nak (aortagyºk) t§gulata ®s az aorta billentyŤn kereszt¿l tºrt®nŖ 

v®rvissza§raml§s. 

 Kezel®se seb®szi. MŤt®ti indik§ci·t (javaslatot) jelent III -IV. fok¼ 

billentyŤel®gtelens®g (insufficiencia) eset®n a NYHA II-IV. st§dium, valamint jelentŖs bal 

kamra t§gulat (dilatatio) vagy funkci·zavar. MŤt®ti kezel®s®n®l nem el®gs®ges puszt§n az 

aorta billentyŤ cser®je. Tºbbnyire a teljes aorta-gyºkºt kell rekonstru§lni (Bentall-DeBono 

mŤt®t). Ezent¼l fontos a fertŖz®ses sz²vbelh§rtyagyullad§s (infectios endocarditis) 

megelŖz®se. 

 

Mitralis billentyŤ prolapsus ®s mitralis regurgit§ci· 

 

A mitralis (ejtsd: mitr§lis) billentyŤ a bal sz²vf®lben a pitvar ®s a kamra kºzºtt 

helyezkedik el, szerepe, hogy nem engedi a v®rt a kamr§b·l vissza§ramlani a pitvarba. 

B§r a mitralis billentyŤ prolapsus (ejtsd: prolapszus) ºnmag§ban nem tartozik a mŤt®ti 

kezel®st ig®nylŖ elv§ltoz§sok kºz®, az itt tºrt®nŖ t§rgyal§s§t a kºvetkezt®ben kialakul· 

mitralis regurgit§ci· indokolja. A mitralis billentyŤ szerkezeti elv§ltoz§sai Marfan-

syndrom§ban a billentyŤ Ăkeret®nekò t§gulata (anulus dilat§ci·), elmeszesed®se (anulus 

kalcifik§ci·), a billentyŤ ®s az azt rºgz²tŖ ²nh¼rok (chordae tendineae) rostos elemeket 

tartalmaz· kocsony§s (fibromixomatosus) elv§ltoz§sa, a billentyŤt rºgz²tŖ ²nh¼rok 

megny¼l§sa ®s elszakad§sa (chorda elong§ci· ®s ruptura), valamint billentyŤ §tlyukad§sa 

(fenestratio) lehetnek. 

 

ü Mitralis billentyŤ prolapsus 

 

Mitralis billentyŤ prolapsus alatt a sz²vºsszeh¼z·d§s (systole) sor§n a mitralis 

billentyŤ bal pitvarba tºrt®nŖ beboltosul§s§t ®rtj¿k. A Marfan-syndrom§s betegek kb. 68%-

§ban fordul elŖ, ®s ı-e progressz²v (roml·) jelleget mutat. A prolapsus ®s a bal kamra m®rete 

kºzºtt ford²tott ar§nyoss§g §ll fenn. A ny¼l· ²nh¼rok- ®s esetleges elszakad§suk hozz§j§rul a 

regurgit§ci· (lsd. lent) kialakul§s§hoz. 
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A betegek tºbbnyire panaszmentesek, de megjelenhet at²pusos mellkasi f§jdalom, 

heves sz²vdobog§s®rz®s (palpit§ci·) ®s §jul§s (syncope) is. A sz²v felett tºrt®nŖ hallgat·z§skor 

sz²vºsszeh¼z·d§s kºzep®n vagy v®g®n Ăklikkò-et (mezosystol®s vagy k®sŖsystol®s clicket) 

hallhatunk, tov§bb§ a sz²vºsszeh¼z·d§s v®g®n (k®sŖsystol®s) zºrej is hallhat·v§ v§lhat. Az 

EKG vizsg§lat kisebb elt®r®seket mutathat, ritmuszavarok ®s a sz²vben inger¿letvezet®si 

zavarok l®phetnek fel. Az echocardiographia (sz²vultrahang) l§that·v§ teszi a billentyŤ pitvar 

fel® boltosul§s§t.  

 

ü Mitr alis regurgit§ci·  

 

Mitr§lis regurgit§ci· alatt a sz²vºsszeh¼z·d§s (systole) sor§n, a mitralis billentyŤn 

kereszt¿l a pitvarba tºrt®nŖ v®rvissza§raml§st ®rtj¿k, melynek oka a billentyŤ el®gtelens®ge 

(insufficienci§ja, ejtsd: inszuficienci§ja). Marfan-syndrom§ban a mitralis billentyŤ prolapsusa 

(pitvarba tºrt®nŖ beboltosul§sa) talaj§n alakul ki. A vissza§raml· ®s ing§z· v®r egy tºbblet 

t®rfogattal terheli  bal pitvart ®s a bal kamr§t (volumenterhel®s), melynek kºvetkezt®ben bal 

pitvar ®s bal kamra t§gulat alakul ki, valamint a t¿dŖben megnºvekedett v®rnyom§shoz 

(pulmon§lis hypert·ni§hoz) vezet. Marfan-syndrom§ban a mitr§lis regurgit§ci· a vezetŖ oka a 

csecsemŖ- ®s kisgyermekkori megbeteged®snek ®s hal§loz§snak. 

A betegek f§rad®konys§gra panaszkodnak. Tapint§ssal le- ®s kihelyezett, emelŖ 

sz²vcs¼cslºk®st tal§lunk. A sz²v felett tºrt®nŖ hallgat·z§s sor§n a sz²vºsszeh¼z·d§s teljes 

ideje / enyh®bb esetben csak a k®sŖi szakasza alatt (holosystol®s / k®sŖsystol®s) zºrejt 

®szlelhet¿nk, mely legjobban a sz²vcs¼cson hallhat· ®s a h·nalj fel® vezetŖdik. 

A mellkasi rºntgen felv®telen a bal kamra ®s pitvar megnagyobbod§s§t l§thatjuk. Az 

EKG is elv§ltoz§sokat mutat. Az echocardiographia (sz²vultrahang) l§that·v§ teszi a t§g bal 

kamr§t, a t§g bal pitvart, valamint a k®sŖi st§diumban a t§g jobb sz²vfelet. Ezent¼l alkalmas az 

§raml§s kiterjed®se alapj§n a fokozat meg§llap²t§s§ra. 

Kezel®se seb®szileg lehets®ges. MŤt®ti indik§ci·t (javaslatot) jelent a NYHA II -IV 

st§dium (lsd. Aorta regurgit§ci· c²m alatt) valamint a NYHA I st§dium is rossz bal kamra 

funkci· vagy megnºvekedett t¿dŖv®rnyom§s (pulmon§lis hypertonia) eset®n. Ezent¼l 

progressz²v (rosszabod·) jellege miatt az elsŖdlegesen m§s okb·l sz²vmŤt®ten §tesŖ 

betegekn®l egy¿l®sben a mitralis regurgit§ci· is megoldand·. Ilyen esetekben m§sod- vagy 

nagyobb fok¼ mitr§lis regurgit§ci· eset®n indik§lt (javallt) a billentyŤ megjav²t§sa. Erre a 

sz²vmŤt®ten §tesŖ betegek kb. 22%-§ban lehet sz¿ks®g. A mŤt®ti ell§t§s lehetŖs®gei a 
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billentyŤcsere ®s a billentyŤplasztika (lsd. lent). Az esetek 80 %-§ban kivitelezhetŖ a 

plasztika, 20%-ban viszont billentyŤcsere indik§lt. MŤt®t ut§n az 5 ®ves mitr§lis 

regurgit§ci·mentess®g 88% kºr¿l van. 

 

 

Marfan -syndrom§ban alkalmazott mŤt®ti elj§r§sok 

 

Bentall-DeBono mŤt®t 

 

 Hugh Bentall ®s Antony DeBono 1968-ban kºzºlt mŤt®tje elsŖdleges kezel®si 

m·dj§v§ v§lt az aorta kezdeti szakasz§n kialakult t§gulatnak (aortoïanulectasi§nak), a 

felsz§ll· aorta t§gulat§nak (aorta ascendens aneurysm§nak), valamint a felsz§ll· aort§ra is 

r§terjedŖ dissectionak (hosszanti, lapszerinti szakad§s). 

A mŤt®t altat§sban zajlik, a szegycsont hosszanti §tv§g§s§val kezdŖdik (median 

sternotomia). Az ¼n. kan¿l§l§s sor§n az aort§ba ®s a test felŖl ®rkezŖ visszerekbe (venae 

cavae) mŤanyag csºveket (kan¿lºket) helyeznek, amelyek a sz²vmotorhoz kapcsol·dnak. A 

test felŖl ®rkezŖ v®r a visszerekbŖl a sz²vmotorba jut, ahol oxig®nnel d¼sul, majd az aort§ban 

l®vŖ kan¿lºn kereszt¿l visszajut a szervezetbe, ez§ltal p·tolt a sz²v pumpafunkci·ja ®s a t¿dŖ 

g§zcsere funkci·ja. Ez az ¼n. extracorporalis kering®s (ejtsd: extrakorpor§lis, Ătesten k²v¿liò 

kering®s, ECC, cardiopulmonalis bypass). (7. §bra) 

 

 

7.§bra: Extracorporalis kering®s 
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Emellett a szervezet oxig®nig®ny®nek csºkkent®se c®lj§b·l a sz²vmotor seg²ts®g®vel 

lehŤtik a beteg test®t (hypothermia). A szivet hideg, ¼n. kardiopl®gi§s (Ăsz²vizomb®n²t·ò) 

oldat seg²ts®g®vel meg§ll²tj§k. Az aorta billentyŤt ®s a kit§gult felsz§ll· aorta szakaszt 

kiv§gj§k, majd annak hely®re egy ¼n. composit graftot varrnak. A composit graft egy 

mŤbillentyŤbŖl ®s egy mŤ®rbŖl §ll. (8. §bra) 

 

 

 

8. §bra: Composit graft 

 

Ebbe bevarrj§k a koszor¼erek (szivet ell§t· erek, coronari§k) kezdet®t (sz§jad®k§t). Ezut§n 

beteg test®t felmeleg²tik. A sz²v ¼jraindul§sa, vagy defibrill§torral tºrt®nŖ ¼jraind²t§sa ut§n a 

kan¿lºket elt§vol²tj§k. A sz²v el® ®s mºg® (egyes esetekben a mell¿regbe is) mŤanyag 

csºveket (draineket / dr®neket) helyeznek, amelyeken kereszt¿l a mŤt®t ut§n kivezetik a 

mŤt®ti ter¿letbŖl sziv§rg· v®rt. A szegycsontot ºsszedr·tozz§k (gyermekekn®l ®s egyes 

esetekben fonallal varrj§k), majd a sebet ºsszevarrj§k. 

 A kan¿l§l§s tºrt®nhet m®g az als· v®gtag l§gy®ki hajlat§n§l (femoralis), vagy a kar ®s 

a mellkas tal§lkoz§s§n§l (axillaris). Bizonyos esetekben alkalmazz§k az ¼n. teljes arrestet, 

amikor a beteg test®nek 16ÁC kºr¿li hŖm®rs®kletre hŤt®se mellett a kering®st teljesen 

le§ll²tj§k, ilyenkor a sz²v sem ®s a sz²vmotor sem pump§lja a v®rt. 

A mŤt®ti hal§loz§s a v§lasztott idŖpontban elv®gzett mŤt®ti beavatkoz§sok eset®n 2-

3% -ra tehetŖ. A s¿rgŖss®gi (akut, vit§lis) mŤt®ti beavatkoz§sok eset®n a mŤt®ti kock§zat 
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term®szetesen sokkal magasabb, el®rve ak§r a 20-40%-ot is. A v§lasztott idŖpontban 

(elekt²ven) v®gzett Bentall mŤt®tek szer®ny mŤt®ti kock§zata hangs¼lyosan ir§ny²tja a 

figyelmet arra, hogy tºrekedni kell az idej®ben elv®gzett, az ®letet kºzvetlenŤl fenyegetŖ ®r-

katasztr·f§k (dissecti·k) megelŖz®s®t c®lz· profilaktikus, prevent²v, teh§t  a bajt megelŖzŖ 

mŤt®tek idŖben tºrt®nŖ elv®gz®s®re. 

Amennyiben az aorta ²v is k§rosodott, azt is kiv§gj§k ®s a hely®re egy mŤeret (graftot) 

varrnak. Ebbe bevarrj§k a nyaki ereket tartalmaz· ®rtappancsot. (8.§bra) 

Amennyiben a lesz§ll· aorta is k§rosodott, ®s annak is tervezik k®sŖbbi mŤt®ti 

megold§s§t, a k®sŖbbi mŤt®t megkºnny²t®se c®lj§b·l az ¼n. elefant-trunk m·dszert 

alkalmazz§k. Ennek sor§n az ²v hely®re varrt mŤ®r (graft) v®g®t hosszabbra hagyj§k ®s azt a 

lesz§ll· aort§ba l·gatj§k. (9. §bra) A k®sŖbbi mŤt®t sor§n ehhez varrj§k a lesz§ll· aort§t 

helyettes²tŖ mŤeret. 

 

 

 

9. §bra: Elafant trunk 

 

 

BillentyŤmegtart· mŤt®tek 

 

 Az esetek egy r®sz®ben a billentyŤk megk²m®ltek az elv§ltoz§st·l, csak az aorta 








