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Bevezetés és célkitiizés:

A Marfan szindroma autoszémalis dominins modon 6rokl6d6 kotdszoveti
rendellenesség, mely teljes penetrancidval adodik at, ugyanakkor eléfordulhatnak
vezethetdek vissza. A szindromara jellemz0 generalizalt kotOszoveti elvaltozas,
jellegzetes csont-, szem- és kardiovaszkulais érintettséggel.

A betegség eloéfordulasi gyakorisaga 1:5000-10000, tehat hazankban kb. 1000 -
2000 Marfan szindromaban szenvedd beteg élhet.

A Marfan korban szenved6 betegek életkilatasait a szindromara oly jellegzetes
kardiovaszkularis szovédmények (“A” és “B” tipusu aorta disszekcid, aorto-annulectasia,
a mitalis prolapsus szindroma) hatarozzdk meg. Kezeletlen esetekben, a korban
szenvedOk varhato atlagos élettartama 40 év.

A Semmelweis Egyetem Er-és Szivsebészeti Klinikajan 2002-ben hoztuk létre
a Magyar Marfan Alapitvanyt (www.marfan.hu), mely a Marfan koros betegek
felderitését (kisziirését) ellendrzését, kezelésiik koordinalasat, sziikség esetén sziv- és
érsebészeti kezelésiiket és az azokat kdvetd hossztavi nyomonkdvetésiiket tlizte ki
célul. Napjainkra, az Alapitvany mar tobb mint 200 beteg gondozasat végzi, ami a
magyarorszagi betegek 10-20%-at jelenti.

Az elmualt két évtizedben (1988-2010) 88 esetben végeztink miitétet
klinikdnkon, a Marfan szindréma kiilonb6z6 kardiovaszkularis sz6védményei miatt.

A Marfan korban szenvedd betegek szivsebészeti kezelésében szerzett, két
évtizedes gyakorlatomra és a betegek gondozasabol nyert tapasztalataimra tdmaszkodva
kivanom megfogalmazni a tudomanyos kollokviumom téziseit a Marfan szindroma

szivsebészeti vonatkozdsaival Kapcsolatban!

Beteganyag:

A Marfan szindroma jellegzetes és jol ismert primer kardiovaszkularis
szovédményei koziil harom a szivsebészeti ellatas kompetenciajaba tartozik: eléfordulasi

gyakorisaguk sorrendjében az aorto-annulectasia, az ,,A” tipust aorta disszekcio és végiil
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a mitralis prolapsus szindroma. A negyedik, a Marfan korra ugyancsak jellegzetes
primer vaszkularis szovédmény, a ,,B” tipusu aorta disszekcio az érsebészet ellatasi
korébe sorolando.

Az anatomiai hatarokat sokszor nem respektald szekunder szovédmények, mint példaul
az aorta-iv és descendens hatarat egyarant érint6 disszekald aneurizmak sebészi kezelése,
sziikségessé teheti ér- és szivsebészek egyiittmiikodését is.

Az elmult 22 év soran (1988-2010) 83 esetben végeztiink sziv-, 5 esetben pedig
érsebészeti beavatkozdst marfanos betegeknél. 69 esetben a fent emlitett primer,
ritkabban szekunder szévédmények valamelyike miatt, mig 19 betegnél, éppen a
legveszélyesebb szovédmény, az aorta disszekcid kialakulasat megelézendd keriilt sor,

ugynevezett profilaktikus, preventiv miitétre.

Betegeinket a miitétet indokold diagnézis szerint, retrospectiven hat (I-VI) csoportba

soroltuk:
l. csoport: aorto-annulectasia (No:30)
1. csoport: akut ,,A” tipusu aorta disszekcid (N0:16)
111. csoport: krénikus ,,A” tipusu aorta disszekcid (No:11)
V. csoport: szignifikans regurgitaciot okozo mitralis prolapsus
szindroma (No:2)
V. csoport: profilaktikus célzattal aorta-gy6k rekonstrukciora keriild
betegek (No0:19)
VI. csoport: szekunder sz6védmények indokolta ismételt mitéti
beavatkozasok (No: 10)
1. csoport: Aorto-annulectasia, nem a legveszélyesebb, de mindenképpen a

leggyakrabban eléforduld karidovaszkularis szovédménye a Marfan szindromanak. 30
betegiinknél (30/88; 34%) ez képezte a mitét indikaciojat. Hat esetben az aorto-
annulectasia mellett tars vitiumként, a Marfan koér masik jellegzetes kardialis
szovédménye, a sulyos regurgitaciot okozo mitralis prolapsus szindroma is jelen volt. A
csoporthoz tartozd betegek atlagéletkora 40,65+17,97 év. A nemek szerinti
megosztottsag kiegyenlitett: férfi:16;n6:14. A tagult aorta bulbusnak, a sinus Valsalvak
szintjében mért értékét, a preoperativ CT vizsgalat atlagosan 61,15+10,91 mm -ben adta
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meg (1.tablazat). Az aorta-gyok tagulasaval mindig egyiitt jart az aorta billentyi
annulusanak kitagulasa, mely az esetek 90%-ban okozott stlyos, vagy jelentds billentyt
elégtelenséget. A preoperativ TTE vizsgalat az aorta billentyli elégtelenség mértékét a
kovetkez6képpen sorolta be: Al 1V: 66,7% (20/30); Al 111: 23.3% (7/30); Al 1l: 10%
(3/30).

A 60 mm-t eléré, vagy azt meghaladd aorta tigulatok esetén a betegek — a ruptura
veszély miatt - siirget6 indikacioval keriiltek miitétre (24/30; 80%). Valamennyi betegnél
az aorta-gyok cseréjét végeztiink, hat esetben mitralis mibillentyli beiiltetéssel
kombinalva. Az aorta-gyokot 29 esetben az aorta billentyl cseréjével, egyben pedig
annak megtartasaval rekonstrualtuk. Mutéti halalozasunk nem volt (0/30). A mitétet
kovetd elsé 30 napon beliil egy varatlan halaleset kovetkezett be (1/30; 3,3%), kilenc
nappal a beteg elbocsajtisat kovetden, a 16. posztoperativ napon, a bal coronaria

szajadék thrombotikus elzarodasa kdvetkeztében.

1. Tablazat: Demografiai és a bulbus aortae méretére vonatkozoé adatok az aorta-gyok

cseréjét indokolo csoportokban (L.-11.-111.-V.)

Indikacios . i i Nemek érintettsége: Bulbus aortae
csoportok Esetszdm Atlagos életkor férfi/né mérete (MmM)

I. csoport 30 40,65+17,97 16/14 61,15+1091

11. csoport 16 31,59+5,61 9/7 61,45+5,79

111. csoport 11 36,5+9,74 6/5 85+30,18

V. csoport 19 26,89+7.7 15/4 48,79+5,15

11.csoport: Az akut ,A4” tipusi aorta disszekcié a Marfan szindroma

legstlyosabb  kardiovaszkularis  szovédménye, amennyiben  eltekintink, az
aneurizmatikusan tagult aorta ascendens, ritkdn el6forduld szabadfali rupturajatol,
mellyel rendszerint csak korbonctani diagnézisként talalkozunk. Akut ,,A” tipust aorta
disszekcio miatt 16 beteg (16/88; 18,2%) keriilt miitétre. A csoporthoz tartozo betegek
atlagos életkora 31,59+5,61 év. A nemek ‘érintettsége az akut disszekciok
vonatkozasaban is kiegyenlitett (ffi:9, n8:7). A diagndzis felallitasaban kezdetben a TTE
és a DSA volt meghatarozo, de a kilencvenes évek elejétdl a TTE+TEE vizsgalat,
valamint a CT angiografia valt elfogadotta. Az intima berepedése, valamennyi betegnél a
coronaria sikban, esetleg attol egy-két cm-rel disztalisabban kovetkezett be. A disszekcio,
innen kiindulva rendszerint, mind disztalis, mind proximalis irdnyba tovaterjedt. Két

esetben a folyamat disztalis kiterjedése az anonyma eredésének szintjében megallt
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(DeBakey 1), de a betegek tobbségénél (14/16) leterjedt az aorta bifurcatioig, olykor

azon tul, le egészen az artéria iliacakra is (DeBakey ). A TTE/TEE vizsgalat, mind a 16
betegnél stlyos, IV. foku aorta billenty(i elégtelenséget talalt, a disszekcionak retrograd
iranyba, az aorta annulusra torténd raterjedése kovetkeztében. Az aorta-gyok és az aorta
ascendens proximalis harmadanak tagassaga atlagosan 61,45+5,79 mm volt. A disszekcio
kialakulasa és a klinikankra tortént felvétel kozott atlagosan 27,45421,3 ora telt el.
Erdekesség, hogy a tizenhat, kiilsé megjelenésében is szembetiinden marfanos beteg
tobbsége (10/16) életében nem hallott a szindrémdrol. Azon hat beteg koziil, akik pedig
tudtak marfanos voltukrol, mindossze egy dlit rendszeres kardioldgiai ellendrzés alatt.

Mind a 16 betegnél, vitalis indikacio alapjan, siirgdsséggel végeztiik el a teljes
aorta-gyok cserét. Harom betegnél a disszekcio egyik, vagy masik koszorGér szajadékara
is raterjedt, szétszakitva intimajukat, lehetetlenné téve visszaiiltetésiiket a billentyiis miiér
(conduit) oldalaba. Szajadékukat elvarrtuk és a szivizom vérellatasat, vénas
athidalasokkal (CABG) oldottuk meg (3/16). Egy esetben, 24 o6raval az aorta-gyok
sikeres rekonstrukciojat kovetéen, a zsigeri arteriak, disszekcid okozta eredési
kompresszidja, sulyos szerv-perfuzids zavart idézett el6. Bal oldali thoraco-abdominalis
feltarasbol, disztalis refenestraciot és az érintett zsigeri artéridk disszekalt intimajanak
leszegését végeztiik.

A teljes csoport miitéti és 30 napos halalozasa 25% (4/16). Egyik betegiinknél a
jobb coronariara terjedd disszekcid az ér elzarodasat okozta, jelentds enzim kiaramlassal
jaro, akut miokardialis infarktust eléidézve (GOT:524 U/I; GPT:328 U/I; LDU:2130 U/I,
CK:3610 U/l; o-UBDH 1263 U/l; CK-MB:603 U/l - 16,7%). A rendkiviil magas
kockazat és valdsziniisithetéen rossz prognoézis ellenére, de éppen fiatal korara vald
tekintettel, vitalis indikacio alapjan, miitét mellett dontottiink. Az azonnal elvégzett aorta-
gyok csere és a jobb coronaria bypass ellenére, a miitétet végén a sziv nem indult meg, a
beteg a miitdasztalon meghalt. Harom beteget agyi szovédmény kovetkeztében
vesztettink el. Ketten nem ébredtek fel, a miitét sordan elszenvedett diffiz cerebralis
hipoxias karosodas miatt. A harmadik beteg pedig a bal oldali temporo-parietalis

teriileten kialakult emolitio cerebri kovetkezményeként halt meg.

I11. csoport: Kronikus aorta  disszekcioval ritkabban talalkozunk a Marfan
szindroma kardiovaszkularis szovédményei kozott mégis, 11 betegiink ezzel a

diagnozissal alkotja ezt a csoportot (11/88). Nyolc betegnél, sulyos aorta regurgitaciojuk
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miatt elvégzett kivizsgalas deritette fényt a hattérben, etiologiai okként meghuzodo
kronikus disszekciora. Kozilik csak ketten tudtdk megnevezni az akut torténés
valoszintiisithetd idOpontjat, szinte napra pontosan, 2 illetve 71 hoénappal korabbi
idopontra téve annak kialakulasat. Heten allitottdk, hogy soha semmilyen mellkasi
panaszuk, fajdalmuk nem volt. Két beteg, 3 és 5 héttel az akut disszekcid kialakulasa
utan, Gigynevezett szubakut stidiumban keriilt beutalasra. Esetiikben, mi magunk ,,vittiik”
at az értorténést kronikus stadiumba, megvarva a szakadékony szovetek megerésodéseét.
A nemek kiegyenlitettsége ebben a csoportjdban is magvalosult: férfi/nd:6:5.
Diagnosztikai eszkdzként kezdetben a TTE és a DSA jatszott szerepet, de ezt felvaltotta a
TTE/TEE és a CT - ritkdbban az MR angiografia. A betegek atlagéletkora 36,549,74 év
volt. Tiz betegnél (10/11) sulyos, IV. foku aorta regurgiticid volt kimutathato.
Egyikiiknek volt csak enyhe, II. fok aorta billentyl elégtelensége. Két betegnél a
disszekcio csak az aorta ascendensre terjedt ki (DeBakey II). Kilencnél viszont DeBakey
I. tipusu disszekcioval alltunk szemben. Az aorta ascendes al-lumene valamennyi
betegnél aneurizmatikusan kitagult. Ennek CT-vel mért atlagos mérte 85+30,18 mm volt.
Négy betegnél az aorta iv al-lumene is jelentésen kitagult. A tobbieknél, az iv
és az aorta descendens megkozelitben azonos kaliberti al- és valodi lumennel
rendelkezett. Mind a tizenegy betegnél elektiv korilmények kozott keriilt sor a
rekonstruktiv miitéti beavatkozasra. A rdvidebb-hosszabb ideje fennallo kronikus
disszekcio, sulyossigaban és kiterjedésében is igen valtozatos érpatologiat alakitott Ki.
Ennek kovetkeztében, az indikacids csoporthoz tartozo betegeknél a legvaltozatosabb az
elvégzett miitéti megoldasok skalaja. Mindossze négy betegnél (4/11) keriilt sor az aorta-
gyok, klasszikusnak tekinthet$ cseréjére (Bentall). Két tovabbi esetben (2/11) a Bentall
altal leirt technika, Cabrol altal médositott valtozatara volt sziikség. Egy betegnél pedig
lehetdség nyilt a mérsékelten érintett aorta billentyli megtartasara is, az aorta-gyok
rekonstrukcidja soran (Tirone David miitét; 1/11). Mind a hét betegnél eredményes volt a
miitét és az elsé 30 nap soran sem veszitettiik el egyikiiket sem. Négy betegnél (4/11) az
aorta-gyok és az aorta ascendens cseréje mellett, teljes iveserére is sziikség volt. Ebben a
miitéti csoportnal sem volt mutéti haldlozasunk (0/4), ugyanakkor a m{itét utani elsé 30
napon beliil, de mar a rehabilitacids kezelés soran, ketten meghaltak (2/4). Egyikiik,
hipoperfuzids szindroma kovetkezményeként kialakult agytorzsi 1ézio miatt, masikuk
pedig salyos depresszio és negativizmus kovetkezményeként kialakult altalanos

legyengiilésben halt meg.



1V. csoport: Mig a hemodinamikailag jelentéktelen mitralis prolapsus
szindromaval gyakran (70-80%) talalkozunk Marfan szindromaban, addig a
hemodinamikailag szignifikans, sulyos regurgitaciot okozod, izolalt mitralis billentyl
prolapsus nem tal gyakori. Betegeink koziil is csak két esetben fordult eld. Mindketten

mitralis miibillenty(i beiiltetésre keriiltek, 15 és 5 évvel ezel6tt.

V.Csoport: Ebbe az indikacids csoportba azokat, a mar ismert és tobbnyire
kardiologiai gondozasban tartott, panasz és tiinetmentes marfanos betegeket soroltuk,
akiknél a bulbus aortae tagassaganak novekedését észleltiik (5 mm/év) és/vagy a bulbus
tagassaga elérte, s6t meghaladta a 40-50 mm-t. Megel6ézend6 a Marfan szindroma, stlyos
kovetkezményekkel jard, kardiovaszkularis szovédményeinek varhatd kialakuldsat, a
fenti feltételek teljesiilése esetén, profilaktikus aorta-gyok rekonstrukciot ajanlottunk a
betegeknek. Ilyen preventiv célzatli sebészi beavatkozasra 19 esetben keriilt sor. Atlagos
¢letkoruk 26,89+7,7 év. Egyediil ebben a csoportban talaltunk a nemek érintettségében
eltolodast a férfiak felé (férfi/né:15/4). A betegek felénél (9/19; 47%) er6s csaladi
érintettséget volt bizonyithatd. Legalabb egy csaladtagjukat (sziild vagy testvér) aorta
disszekcio kovetkeztében veszitették el. Két beteget (2/19) pedig, akut ,,B” tipusu aorta
disszekcio miatt obszervaltuk kordbban. A csoport tagjainal TTE és CT angiografia
tartozott a diagnosztikus eszkoztarhoz. Az aorta billentyli megtarthatosaganak eldontése
céljabodl, ujabban TEE vizsgélatra is sort keritettiink. A bulbus aortae atlagos tagassagat
48,79+5,15 mm-ben adtdk meg. Az obszervacié soran hét betegnél észleltiik az aorta-
gyok tagulasat, 5-10 mm/év mértékben. A TTE vizsgalat tiz betegnél gyakorlatilag ép
aorta billentyti funkciot igazolt (Al 0-1.), nyolc esetben enyhe (AI II.) és csak egy
betegnél talalt kozepes regurgitaciot (Al III.). Valamennyien valasztott iddpontban
keriiltek miitétre. Az aorta-gyok cseréjét 17 betegnél mechanikus miibillentytit tartalmazo
conduittal, 1 esetben bio-conduittal végeztiikk el. Egy tovabbi esetben pedig, az aorta
billentyli megtartasaval cseréltiik ki a gyokot. Jarulékos szivsebészeti beavatkozasra
harom esetben kertilt sor. Két beteg mitralis miibillentyiit is kapott, prolapsus szindroma
talajan kialakult IV. fok( mitralis regurgiticid miatt (2/19); Egynél pedig, a Bentall miitét
mellet teljes ivesere is tortént (1/19). Miitéti halalozasunk nem volt (0/19). Minden beteg
eseménytelen posztoperativ idészak utan keriilt rehabilitaciora. A mitétet kovetd els6 30

napban sem veszitettiink el beteget (0/19).
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VI. Csoport: Ebbe a csoportba tiz beteget soroltunk. Az volt benniik a kozos,

hogy valamennyien tulesetek kordbban mar egy miitéten. A Marfan szindromahoz
kotédo, vagy az elérement primer mitéthez kapcsolodd szovodmények késobbi
kialakulasa miatt keriiltek ismételt miitétre (2. tablazat). Harom beteg primer miitétét mas

Intézetben végezték.

Primer miitét Els6 mitét Ujabb sz6védmény Masodik miitét
indikécidja
B” tipusu aorta Thoraco-
1 Profilaktikus miitét Bentall miitét ” disgzekcié abdominalis
refenstratio
2 Aorto-annulectasia Bentall miitét Mlm,ihs bllle,myu MUb.}”en,t b
elégtelenség beiiltetés
3 Kron}kus ”A. i tip- Bentall+ivcsere Disztalis VZ}ITatSOI' al- Stentgraft
disszekcio aneurizma
4 ' Ak.ut WA . Bentall miitét Coronaria v_arratsor al- Coro_narlffi folt-
tip.disszekcid aneurizma plasztika+ivesere
5 Kron}kus ’A tip- Bentall miitét A(?na v 'es' descer}dens Ivesere
disszekcio disszekalo aneurizma
Thoraco-
6 - Akut ,,A” s Thoraco-abdominalis abdominalis
L ., Bentall miitét . 12 . .
7 tip.disszekcid disszekalo aneurizma refenestratio és graft
interpositio
8-9 .Ak.ut A ., Bentall miitét A(?rta 1V es descer}dens fvesere
tip.disszekcid disszekald aneurizma
Profilaktikus miitét, Thoraco
10 egy',,B tlplrlsu aorta Bentall+ivesere Thoracq-a}bdomlpalls ) abdomlpal}s graft
disszekci6 miatt disszekalo aneurizma intepositio és aorto-
obszervalt betegnél biiliakalis bypass

2. Tablazat: ismételt miitétre Keriilt betegek

A csoportba sorolt 10 beteg koziil négynél (4-5-8-9. beteg) végeztiink teljes iveserét
Koziliik két beteget veszitettiink el. Hairom betegnél (1-6-7. beteg), thoraco-abdominalis
feltarasbol keriilt sor disztalis refenestraciora, a zsigeri artéridk disszekalodott
intimajanak leszegésére és esetleg graft interpoziciora. Egy betegnél (10. beteg) a teljes
mellkasi aortat miiérrel potoltuk, és infra-reanlis elhelyezkedésii aorta aneurizmaja miatt
aorta-bifurkécids graftot iiltettiink be. Egy esetben (3. beteg) az aorta-iv cseréje utan a
disztalis grafto-aortalis anasztomézisban alakult ki al-aneurizma (1/10). Stentgraft
betiltetéssel sikeresen kezeltiik a szo6vodményt. Aorto-annulectasia miatt primer miitéten
atesett betegnél (2. beteg) harom hoénappal késobb, szivelégtelenséget okozd, stilyos

mitralis regurgitacio alakult ki, akutan progredialé prolapsus szindromaja és dilatalodo




11

bal kamréja miatt. Mitralis miibillentyQ beiiltetésre vittiik, de két héttel a miitét utan, a

beteget elveszitettiik szivelégtelenség kdvetkeztében.

Modszer:

A Marfan szindroma kardiovaszkularis szovodményei, vagy éppen azok
kialakulasnak megel6zése céljabol végzett emblematikus szivsebészeti beavatkozasaink:
a teljes aorta-gyok rekonstrukcio (72/88), az aorta iv izolalt cseréje (4/88) illetve ezek
kombinacidja (4/88). A kardiovaszkularis szovédmények kozott kisebb pervalenciaval
eléforduld, komoly regurgitaciot okozo, mitrdlis prolapsus szindrémaval tizenegy
esetben talalkoztunk, tobbnyire az aorto-annulectasia (6/30), illetve a proflaktikus aorta-

gyok rekonstrukcidra (2/19) keriild betegeknél, tars vitiumként (3.tablazat).

3. Tablazat: a Marfan szindroma kardiovaszkularis szovédményei miatt végzett — miitéti
beavatkozasaink

Miitéti megoldas Eset
Izolalt aorta-gyok csere 60
Bentall: 55
Cabrol: 3
Tirone David: 2

Aorta-gyok csere + egyéb jarulékos szivsebészeti beavatkozas 16
Bentall+MVR: 8

Bentall+ivcsere: 4

Bentall+ CABG 3

Bentall+distalis refenestracio: 1

1zolalt aorta-iv csere

MVR+AVR

MVR

Thoraco-abdominalis aorta rekonstrukcio
Stentgraft beiiltetés

Osszes beavatkozas

[ENFN IS N

©
©

Aorta-gyok cseréjére (izolaltan, vagy kombinaltan) 76 esetben, az Osszes
beavatkozas 88,36%-aban (76/88) keriilt sor. A 76 miitét elvégzésében Ot sebész
osztozott (A:67; B:4; C-D-E:1-1-1). 71 betegnél (71/76; 93,4%) az eredeti Bentall
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miitétet, 3 esetben ennek Cabrol szerinti modositasat (3/76; 3,9%) végeztiik. Két
esetben bio-conduit, az §sszes tobbiben mechanikus miibillentyiit tartalmazo miiér keriilt
beiiltetésre. Az aorta billentyli — Tirone David szerint torténé — megtartasara két esetben
kertilt sor (2/76; 2,6%).

Az aorta-gyokon, aorta ascendensen és/vagy a iven végzett valamennyi miitétet
(80/88) extrakorporalis (EC) perfuzié védelmében, de igen valtozatos kaniilalasi
technikdk alkalmazasa mellett végeztiik: aorto-atidlis (32/80), aorto-bicavalis (8/80),
femoro-atrialis (21/80), femoro-femoralis (4/80), axillo-atridlis (13/80), axillo-femoralis
(2/80) (4. tablazat). A kaniilalas modjat a miitétet indokold korkép és a tervezett miitéti
beavatkozas egyiittesen hatarozta meg.

Az aorto-annulectasia (30/88) miatt, illetve profilaktikus (19/88) célzattal
végzett aorta-gyok rekonstrukciok tobbségénél az aorto-atrialis (32/49) kaniilalas volt a
standard modszer, amennyiben az aorta ascendensbe helyezett artérias kaniillel nem
akadalyoztuk a conduit grafto-aortalis anasztomodzisinak elkészitését. Természetesen,
mitralis mibillentyii egyidejii cseréje esetén, mindkét cavat (aorto-bicavalis) (8/49)
kaniilaltuk. Azokban az esetekben, ahol az aorta ascendens teljes hosszaban cserére
szorult (extrém méreti aneurizmak esetén; profilaktikus miitéteknél cél lehet az aorta
ascendens egészének miiérrel torténd potlasa) a femoro-atrialis kaniilalast alkalmaztunk
(9/49). Egy redo miitétre keriilt betegiinknél pedig, a femoro-femoralis kaniilalassal
(1/49) a sternum nyitasat, valamint a sziv és az aorta koriili, a primer mitétre
visszavezethetd adhéziok oldasat kivantuk biztonsagosabba tenni.

Az aorto-atrialis/bicavalis kaniilalas mellett, EC keringés védelmében elvégzett
beavatkozasoknal (40/49) moderélt hipotermiat (28-31°C) alkalmaztunk. Izolalt aorta-
gyok csere (Bentall, Cabrol, Tirone David) esetén az atlagos aorta lefogas 113 perc, a
perfuzios id6 142 perc, a teljes miitéti id6 pedig 229 perc volt. Mitralis mibillentyii
egyidejli beiiltetése esetén ugyanezek a paraméterek 178, 214 és 300 percnek adodtak.
Miokardium protekcid céljara krisztalloid kardioplégiat (Bretschneider) alkalmaztunk, 40
percenként ismételve. A varhatéoan hosszabb aorta lefogassal jaré beavatkozasoknal
(aorta-gyok cseretMVR) pedig Custodiol kardioplégiat adtunk retrograd modon a sinus
coronariuson keresztiil, vagy anterograd modon, a kaniilalt coronaria szajadékok

Az aorta-gyok és teljes aorta ascendens cseréje esetén a disztalis grafto-aortalis

anasztomozist az anonyma eredési szintjében készitettiik el, nyitott és vértelenitett aortan
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(,;,open-end technique™) (9/49). Ennek lehet6ségét a femoro-atrialis kaniilalas teremtette
meg, valamint mélyhipotermia cerebroprotektiv hatdsa mellett a keringés rovid
megallitasa (circulatory arrest). Ezen miitéteknél az atlagos aorta lefogas ideje 98 perc,
perfuzios id6 171 perc, a teljes mitéti id6 269 perc volt. Az atlagosan 17,4 perces
keringési arrest idejére a pharyngealis hdmérséklet 18-22 °C-os szintre csokkentettiik.

Akut és kronikus aorta disszekcié miatt végzett miitéteinknél, illetve az aorta-
ivet érintd disszekald aneurizmak sebészi ellatasa soran, kezdetben a femoro-atrialis,
2003. ota pedig az axillo-atridlis kaniilalast alkalmaztuk. Az arterias kaniiloket ritkan
vezettiik kdzvetleniil a femoralis illetve az axillaris artériaba. Rendszerint az erekre varrt,
8 mm-es dacron graftba vezettiik azokat. A fenti diagnozisok indokolta izolalt aorta gyok
cserék (Bentall, Cabrol) esetén az aorta lefogas atlagos ideje 116 perc, a perfazio id6 177
perc és a teljes miitéti id6 pedig 320 perc volt.

A disztalis grafto-aortdlis anasztomozist kivétel nélkiil, valamennyi esetben,
nyitott aorta mellett, keringési arrestben, mélyhipotermia cerebroprotektiv hatdsat
kihasznalva készitettiik el. A legalacsonyabb étlagos pharyngealis hémérséklet 18 °C,
mig a keringési arrest atlagos hossza 29,6 perc volt.

Abban a négy esetben, ahol az Bentall miitét mellett, a teljes ivet is kicseréltik, a
keringési arrest ideje 1ényegesen hosszabb volt, atlagosan 68,5 perc. Az arrest idejére 14-
16 °C-0s mélyhipotermiat 1étesitettiink.

Az izolalt iveserére keriilt négy beteg mindegyikénél redo beavatkozasrol volt
sz0l. Két esetben keriiltiink technikai nehézségbe az aorta descendensre készitett grafto-
aortalis anasztomozis elkészitésekor, igy esetiikben két oOras keringési arrestre volt

sziikség az ivcsere elkészitéséhez.
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4. Tablazat: Miitéttechnikai paraméterek az aorta-gyokon és iven végzett

miitéteinknél




15

A nyitott aorta iven végzett beavatkozasok lehetdségét az aorta vértelenitésével, az
EC keringés megallitasaval (teljes kardio-respiratorikus arrest) értilk el. A keringés
megallitds idejére az agy védelmét barbituratok elézetes adasaval, a fej lokalis
jegelésével és mélyhipotermia létesitésével (12-16 °C —os pharyngealis hémérséklet)
biztositottuk.

Az agyi protekcid biztonsagosabb szintjét jelentette, a 2003-t6l rutinszeriien
alkalmazott izolalt cerebralis perfizid, melynek a lehetdségét az axillo-atrialis kaniilalas
bevezetése teremtette meg. A kivant mélységli pharyngealis hdmérséklet elérése utan, a
perfuzids perctérfogatot Otodére csokkentjik és a supraaortikus arteridk eredését
lefogjuk. Ezzel részben vértelenitjiik az aorta ivet, ugyanakkor izolalt agyi keringési kort
hozunk létre, feltételezve a Willis kor nyitott voltat (1.4bra). Elektiv beavatkozasok

esetén a Willis kor nyitott voltardl minden esetben MR angiografidval gy6zddtiink meg.

1. abra: az axillo-atrialis kaniilalas és az izolalt cerebralis perfuzio technikajanak
sematikus abrazolasa

Tehat a miitéti eredményességet részben a célravezetd kaniilaldsi technika
megvalasztasa, az EC perfuzid, a mélyhipotermia, a keringési arrest és az izolalt
cerebralis perfuzio technikai lehet6sége, a biztonsagos miokardium protekcio biztositja.

A miitéti eredményességhen nem elhanyagolhato szerepe van annak a sebésztechnikanak,
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amelyik megtanulta, hogy miként kell a Marfan szindromara jellemz6 ,,szakadékony”
szovetekkel banni. Ez kiilondsen igaz az akut ,,A” tipust aorta disszekcid miatt végzett
miitétekre. A marfanos betegek miitéteinél szamos olyan sebésztechnikai fogast
dolgoztunk ki, melyekkel noveltiik a varratok biztonsagat, ezzel csokkentve az intra-, és
posztoperativ  vérzéses, valamint a varratelégtelenségre visszavezethetd késoi
szovodmények eléfordulasanak a valoszintiségét.

1: A conduit billentyiijének varrokeretét ugyanazzal a technikaval (kamra fel6l vezetett
teflonos matrac oltések) varrtuk be az aorta annulusba, mint amit rutinszeriien
alkalmazunk az aorta mibillentylik beiiltetése soran. Az igy rogzitett varrokeretet
azonban korkorosen beboritjuk egy, para-annuldrisan visszahagyott, négy milliméter
szélességli érfal gallér ravarrasaval (4/0 Prolene, tovafutd varrat technika). Ezzel erdsebb,
zértabb ¢és hemostatikusabb lesz az annuldris varratsor. A varratsor szdveti ragasztoval
torténé megerdsitésére rendszerint nem is lesz sziikség. Ezen technika alkalmazasaval
csokkentjlik a korai és késdi paravalvularis nyiladékok kialakuldsdnak lehetoségét.

2: A coronaria szajadékok graftba torténd visszavarrasara a ,,button” technikat ajanljak.
Az aortafalbol, kis gallérral kivagott coronaria szajadékok ezaltal mobilisekké valnak és
fesziilés, megtoretés nélkill varrhatéak be a miiér oldalaba. Ezaltal kevesebb a
varratelégtelenség és a coronaria perfizids zavar. Ugyanakkor a visszahagyott aorta-fal
gallérbol, az esetek 20%-aban alakulhat ki a késébbiekben ,,szajadék™ aneurizma. Ezen
ismert szovodmény kialakuldsat elkeriilendd, az eredeti ,,button” technikat modositottam.
A miiér oldalaba, a coronaria szdjadékok befogadéasara készitett kerek nyilasok mérete
pontosan megfelel az adott coronaria keresztmetszetének. Ezekbe anasztomizaljuk a bal
¢és a jobb koszoruér szajadékot, ugy, hogy a 2-3 mm szélességii aorta fal gallérnak csak
egy szerepe maradjon: kiforditva és duplikalva gytirliszeriien tamassza meg a varratsort.
Szakadékony szdvetll coronaria fal esetén a varratsor biztonsagat, keskeny perikardium
csik erdsitéssel fokozhatjuk. Ezen mddositott , button” technika mellett szajadék
aneurizma kialakulasaval egyaltalan nem talalkoztunk. A technikai médositds masik
elénye, hogy a coronaria varratsor teljesen hemostatikus lesz, igy szoveti ragaszto
hasznalatara rendszerint itt sincs sziikség.

3: Akut ,,A” tipusu aorta disszekciok esetén, a disztalis grafto-aortalis anasztomdzis
elkészitése eldtt a disszekalodott érfali lemezeket szdveti ragasztoval egyesitettiik.

Ugyanakkor az anasztomozis megerésitésére, kiils6-belsé teflon csikot is rutinszeriien
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alkalmaztuk. A mitét végén, ezt a disztalis anasztomozist mindig beboritjuk egy, a
graft maradvanyabdl készitett hemostatikus ,,cuff” —fal (Szabolcs féle ,, muff™).

4: Kroénikus ,,A” tipusu aorta disszekcioknal végzett aorta-gyok rekonstrukciok esetén, a
disztalis grafto-aortalis anasztomozist Gigy készitjiik el, hogy biztositani tudjuk, mind a
egyesitését elkeriiljiik.

5. lQvcserék kritikus pontja az aorta descendensen készitendé grafto-aortalis
anasztomozis. Ennek oka részben az, hogy median sternotomiabol az iv-descendens
atmenet rendszerint nehezen hozhaté latotérbe. Masrészt a disszekalodott és erésen
kitagult aorta descendens és a miiér kozott altalaban jelent6s a kaliber kiilonbség,
megnehezitve a biztonsagos anasztomoézis készitését. Az anasztomozist, ugy kell
elkésziteni, hogy a disztalis valddi és al-lumen perfizidjat egyarant biztositsuk. Magunk,
ezt a disszekcidos membran részleges rezekcidjaval érjikk el. Az anasztomozist 3/0
tovafutd Prolene varrtasorral készitjiik el, kiils6, belsd tefloncsik megerdsitéssel. Nyolc
teljes iveserénk soran két esetben alkalmaztunk, tgynevezett ,,elephant-trunk™ technikat.
A supraaortikus artéridkat valamennyi esetben kozos tappanccsal, de kiilsé és belsé
tefloncsik megerdsités mellett varrtuk be, az iv potlasara szolgalé miérbe.

6: 2003. ota valamennyi akut illetve kronikus ,,A” tipusti aorta disszekcio indokolta
mitétiinknél a jobb oldali artéria axillarist kaniilaltuk. Az ér kipreparalasat és a 8 mm-es
dacron graftnak a ravarrasat minden esetben érsebész végezte. A mitét végén, a
dekaniilalast kovetéen, a miieret, az anasztomozistdl 10 mm-re kétszeresen lekotottiik,
vagy eloltottiik és a graft tobbi részét rezekaltuk. A sebet rétegesen zartuk.

A Marfan szindroma kardiovaszkularis szovédményeinek komplex és
eredményes kezelésében rendkiviili elényt jelent a két sebészeti profil, a sziv- és
érsebészet egylittes jelenléte. A két szakma egyiittmiikodésének mindennapos teriilete az
axillaris kaniilalas, a thoraco-abdominélis aorta rekonstrukciok EC perfazios hatterének
biztositasa, akut ,,A” tipust aorta disszekciok hasi érszovédményeinek ellatasa.

A mitétre keriild marfanos betegeknél, a mitét sikerességének azonban van
egy tovabbi, de nagyon specialis eleme is. A betegek mellkasi statuszat vizsgalva nem
ritkan taldlkozunk extrém mértékli pectus excavatummal, vagy éppen carinatummal,
jelentds kyphoscoliosissal, gibbust okozé hati scoliosissal. Ezek a pectoralis izmok
rovidiilésével, az intercostalis izmok elégtelen miikodésével, erbltetett kilégzéssel és

abnormalis hasi 1égzéssel jarnak. Pectus excavatum esetén a sziv a bal mellkasba
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transzponalodhat, 6sszenyomva a tiido also lebenyét, komoly atelektaziat eléidézve.

Mindezek a respiratorikus kapacitas jelents besziikiilését eredményezhetik, felvetve,
akar az inoperabilitds kérdését is. Ennek fényében a miitét el6tti fizioterapianak
(mellkasi  fizioterapia, légzésterapia, a costodiaphragmalis ¢és  diaphragmalis
légzOmozgasok elsajatitasaval kiegészitett, specialis 1égzési technika betanitasa) nagy

szerepe van az operalhatosag és a miitét sikerességének a biztositasaban.

Korai és késoi posztoperativ eredmények:

A Marfan szindroma kardiovaszkularis sz6vodményei miatt, vagy éppen azok
megeldzése céljabol 76 beteg esett at izolalt (61), vagy kombinalt (MVR, CABG,
ivesere) (15) aorta-gyok rekonstrukecion. A vélasztott idépontban végzett izolalt mitétek
(Bentall, Cabrol, Tirone David) miitéti halalozasa 0% (0/61), de még a 30 napon beliili
halalozasa is csak 1,6% (1/61).

A kombinalt miitéteknél, a mitét sziikségszerii kiterjesztéséb6l adodo
fokozottabb megterhelés nem feltétleniil jelentett magasabb miitéti kockazatot, hiszen
mitéti haldlozas a betegek ezen csoportjan beliil sem volt (0/15). A 30 napon beliili
halalozas azonban mar jelzetten magasabb, 13% (2/15). A hatodik illetve harmincadik
napon elveszett két betegnél azonban nem, a kiterjesztett miitét jelentette magasabb
miitéti terhelés, sokkal inkabb a kombinacioként elvégzett teljes ivesere szovodményeérdl
kell beszélniink. Mindketten stabil keringéssel, ép tudattal, de mély depresszioval, illetve
hemiparézissel keriiltek rehabilitaciora. A hemiparézist eredményez6 lokalis cerebralis
hipoperfuzids szindroma és a jelentds inaktivitissal egyiitt jaro depresszid egyarant a
keringés megallitas (55 és 86 perc) szovodményeként értékelendd.

Az akut ,,A” tipust aorta disszekcié miatt, emergencias koriilmények kozott
elvégzett Bentall mitétek mar egyértelmilen magasabb miitéti kockazatot jelentenek a
maguk 25%-os miitéti és egyben harminc napon beliili haldlozasukkal (4/16).

A mitétet kovetd elsé 30 napot talélt 69 beteget (69/76; 90,1%) szigoru és
egységes ellenérzési protokoll szerint, prospektiv modon kovettilk nyomon. Az operald
szivsebész altal kidolgozott, betegre szabott ellenérzésén tul, a betegek évente jartak
ECHO vizsgalatra, két évente pedig CT angiografiara. A hossztava ellenérzés soran
egyetlen beteg keriilt ki 1atokoriinkbdl, 13 honappal a mitétet kovetden. Az utdnkovetési

vizsgalatot 2010. januar 25-én zartuk le. Az atlagos utankovetési id6 70,4+59,18 honap
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volt. A hosszatavu ellen6rzés soran a betegek 21,7%-aban (15/69) jelentkezett olyan
késoéi, szekunder tipusti kardiovaszkularis szovédmény, melyek eredményes miitéti
kezelés hianyaban, az érintettek szamara kozvetlen életveszélyt jelentettek (5. tablazat).
Ezek a komplikaciok a Marfan szindroma koévetkezményei voltak, fiiggetlenek az
elvégzett mitétt6l. A primer miitéttel kapcsolatba hozhaté késéi szovédmény sokkal
ritkabban fordult el6 (4/69; 5,8%).

A szovédmények fatilis progresszidja miatt, illetve a szovédmény miitéti
kezelése soran tizendten haltak meg. Négy esetben volt sikeres a szovédmény miitéti
kezelése.

Az életet veszélyeztetd, szekunder tipusu, kés6éi kardiovaszkularis
szovédmények kozill, az extrém méretli aorta iv és/vagy descendens disszekalo
aneurizma kialakulasaval els@sorban azon betegeknél szamolhatunk, akiknél az aorta

gyok cseréjére ,,A” tipusu aorta disszekcid miatt keriilt sor (II-I1L. indikacios csoport)

5. Tablazat: aorta-gyok rekonstrukciét tilélé betegeink (N0:69) kés6i szovodményei

Miitét Miitétre Végzett Miitét
Szovédmény tipusa Eset nélkiil Keriilt miitét tipusa soran
meghalt meghalt
] Marfan szmdfm}]ar:{ 15 8 7 1
visszavezetheté szovédmények
Disszekalo aneurizma az .
. . 7 5 2 ivesere 1
iv-descendens hataran
Disszekalo aneurizma a 3 0 3 graft 0
thoraco-abdominalis szakaszon interpositio
Aorta descendens aneurizma 1 1
DCM mitralis miibillentyii
S 3 2 1 e 1
regurgitacioval beiiltetés
Akut ,,B” tipusu aorta 1 0 1 stentgraft 0
disszekcio beiiltetés
A primer [m{tetterl kapcsolatos 4 3 1 0
szovédmények
Varratvonal aneurizma az
. . 1 0 1 0
iv-descendens hataron
Miibillentyti endocarditis
. o - 1 1
¢és cerebralis embolia
Thromboembolias 1 1
szOvoédmény
Akut pacemaker 1 1
diszfunkcid

Kaplan-Meier szerinti talélési analizist végeztiink az aortagyok rekonstrukcion
atesett Osszes beteg, valamint az egyes diagnosztikai csoportokbdl —operaltak

vonatkozasaban (2-3.abra, 6. tablazat).
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2. abra : Tulélési analizis az aorta-gyok cserére keriilt 6sszes beteg esetében /Kasplan-

Meier)
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3. abra: Tulélési analizis az aorta-gyok cserére keriilok egyes indikacids csoportjaiban
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Az 6t éves tulélés szempontjabdl egyértelmiien a profilaktikus csoport tulélése (93%) a
legjobb. Ugyanakkor, az akut disszekci6 miatt operaltak kivételével, a tobbi
diagnosztikai csoport 10 éves tulélése kiegyenlitetté valik (68 -74-77 %). Az akut
csoportbol, 6t év elteltével viszont mar csak az operaltak 39 %-a van életben. A 15 éves
talélés vizsgalatabol egyértelmiivé valik, hogy a disszekcidt elszenvedett betegek talélése
mar nem killonbozik egymastol (38-39%), fiiggetleniil attdl, hogy disszekcio akut vagy
kronikus stadiumban kertiltek-e mitétre. A profilaktikus csoportban 15 éves tlélést
vizsgalni még nem tudtuk, de valdsziniisithetd, hogy a talélés megegyezhet az aorto-
annulectasias csoportéval, esetleg még annal is jobb. Az akut aorta disszekcio miatt
operaltak (II. indikaciés csoport) rosszabb hosszi tava talélési eredményeit,

egyértelmiien az alapbetegség tovabbi progresszidja okozza.

6. Tablazat: 1-3-5-10-15 éves tilélési mutatok az aorta-gyok cserére Kkeriilt betegek
egyes indikacios csoportjaiban

Diagnozis 1 éves 3 éves 5 éves 10 éves 15 éves
csoportok talélés talélés talélés talélés ta1élés
Osszes beteg
86 82 74 64 51
Aorto-
annulectasia 90 86 77 68 68
Profilaktikus
100 100 93 74 n.a.
Akut
disszekcid 70 64 49 39 39
Kroénikus
disszekcid 77 77 77 77 38
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Megbeszélés:

A Marfan szindromaban szenvedd betegek életkilatasait kardiovaszkularis
szovodményeik kialakulasa hatarozza meg. Sziiletéskor varhato atlagos élettartamuk -
orvosi életvezetés (életmodra nevelés, gyogyszeres kezelés, a sziikség diktalta sebészeti
beavatkozasok) nélkiil, negyven év koriil lehet. Orvosi gondoskodasban viszont csak
azokat részesithetjiik, akiknél idejében felismerésre keriil a szindroma. Ennek ellenére, a
Marfan korra jellemzd, talan legstlyosabb kardiovaszkularis szovédmény, az akut ,,A”
tipust aorta disszekcid miatt operalt betegeink 62,5%-a (10/16) életében nem hallott a
érintettségérol. Ennél is szomorubb, hogy még azon betegek tobbsége (5/6) sem részesiilt
rendszeres kardioldgiai gondozéasban, akiknél felmertilt a betegség valdsziniisége.

Az orvosi gondoskodasban tetten érhetd hianyossag felismerése vezetett arra,
hogy 2002-ben megalapitasra keriiljon a Magyar Marfan Alapitvany (www.marfan.hu),
amely felvallalta a Marfan korban szenvedd betegek felkutatdsat, ellenérzését és az
allapotuk megkivanta kezelések menedzselését. Az Er-és Szivsebészeti Klinikahoz
ko6t6do6 alapitvanyi tevékenység eredménye, hogy sziv- és érsebészeti munkacsoportjaink
jelentds szamban kezelnek marfanos betegeket, részben a mar elszenvedett
kardiovaszkularis sz6védményeik miatt, vagy éppen azok kialakuldsanak megel6zése
céljabol.

A Marfan szindroma kardiovaszkularis sz6védményei miatt sziikségessé valo
szivsebészeti beavatkozasok leggyakrabban végzett és legjellegzetesebb tipusa Bentall
miitét (Bentall-DeBono 1968), vagy joval ritkabban ennek, a Cabrol altal, 1981-ben
moddositott formaja.  Aorto-annulectasia, akut illetve kronikus ,,A” tipusu aorta
disszekcio esetén a Bentall (ritkan a Cabrol) miitét aranystandarnak tekinthetd. Ezen
korképekben, az aorta-gyok valamennyi képlete (aorta billentyii, annulus, bulbus aortae,
sinu-tubularis junctio) karosodik, pathomorphologiai és funkcionalis tekintetben
egyarant. A teljes gyok, beleértve a tobbnyire jelentds regurgitacidt mutatd aorta
billentytit is, cserére szorul. A Bentall miitét, elektiv koriilmények kozott és gyakorlott
kezekben alacsony miitéti kockazatot képvisel, igen jo hosszu tava eredményekkel. Sajat
tapasztalataink megerésitették ezt. Valasztott iddpontban és izolaltan végzett 55 Bentall
miitétiinknél, nem volt 30 napon beliili miitéti halalozas (0/55). Az els6 magyarorszagi

Bentall miitétet, egyébként Rényi-Vamos Ferenc végzete 1982. november 23-an, éppen


http://www.marfan.hu/
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itt az Er-és Szivsebészeti Klinikén. Az elsd sikeres beavatkozist kovetden napjainkig
(1982-2010) Gsszesen 270 Bentall miitét tortént Intézetiinkben. Ez a miitéti szam nem
csak magyarorszagi vonatkozasban kiemelkedd, de eurdpai viszonylatban is jelentésnek
szamit. A miitéti technikaval megszerzett tapasztalat nyilvanvaléan visszatiikrozddik a
marfanos betegeknél végzett beavatkozasok eredményességében.

A Cabrol altal modositott Bentall miitét, mar komplexebb beavatkozast jelent,
amennyiben adott esetben, a coronaria szajadékokat csak egy 6 mm-es, gyiiris PTFE
kényszeriiltink Cabrol miitétre, miitéti halalozas nélkil. Egy betegiinket viszont
elvesztettiik a rehabilitacios kezelés soran, a 16 posztoperativ napon. Varatlan és hirtelen
halalat a conduitba anasztomizalt PTFE miiér interpozitum szajadékanak thrombotikus
elzarodasa okozta.

Tapasztalataink szerint, az elektiv Bentall miitétek kockazatat még a miitétek
kényszerti kiterjesztése (MVR, CABG, ivcsere) és az azokkal jaro fokozottabb miitéti
megterhelés sem befolyasolta 1ényegesen. 15 kombinalt esetiinknél a miitéti halalozés
szintén nem fordult el6. A miitétet kdvetd 30 napon beliil ugyan elveszitettiink két
betegiinket (Bentall+iv) cerebralis szovédmény (hipoperfizid; sulyos depresszio)
kovetkeztében, de ezek a szovodmények az iveseréhez voltak kothetdek és kevésbé a
kiterjesztett miitét jelentette fokozott miitéti megterheléshez.

Aorto-annulectasia miatt, elektiv Bentall miitétre keriilt betegek, Kaplan-Meierr
mddszerével végzett tulélési vizsgalatabol az is kideriil, hogy miitétnek nem csak a korai,
de a kés6 eredményei is igen jok. Az 6téves talélés 77%, de még a 10-15 éves is 68%.

Az aorto-annulectasidhoz a betegek 64,5%-anal salyos, V. foku aortabillenty(i
elégtelenség és kovetkezményes bal kamra dilatacio is tarsul. Ebb6l adodik az indikacios
csoport egyik jellegzetes késéi szovodményének, a dilatativ cardiomyopthianak és a
kovetkezményes stlyos szivelégtelenségnek gyakoribb el6fordulasa. Az elektiv aorta-
gyok rekonstrukciot talélt 29 beteg koziil négynél (4/29; 14%) alakult ki ez a
szovodmény - 2-48 hoénappal — a primer miitétet kovetden. Ketten meghaltak a
szivelégtelenség kovetkeztében, egy beteg konzervativ kezelés alatt 4ll, de felmeriil az
esetleges szivatiiltetés sziikségessége is. A negyedik betegnél, 3 honappal a primer miitét
utan alakult ki bal kamra dilatacio, sulyos mitralis regurgitacioval és szivelégtelenséggel
kisérve. Siirgetd jelleggel keriilt mitralis mibillentyl beiiltetésre. Alacsony perctérfogat

szindréma tartosuldsa miatt, azonban a beteget elvesztettiik. A Marfan koérra jellemz6
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Ujabb vaszkularis szovédmény (iv-descendens hataron, progressziv ndvekedést
mutatd valodi aneurizma) kialakuldsat két esetben észleltiik. Mindkét aneurizma, a
tervezett siirgeté miitéti beavatkozast megel6z6 héten rupturalt, a betegek azonnali
halalat okozva.

Tehat, dsszefoglaloan elmondhatjuk, hogy az aorto-annulectasia miatt elektiv
miitétre keriild betegek alacsony miitéti kockdzatot képviselnek, nagyon jo hosszu tavi
eredményesség mellett. A késoi, fatdlis szovodmények egy része a Marfan szindroma
tjabb vaszkuldris szovédményei formdjiban jelentkeznek. Ugyanakkor jellegzetes
szovodmeény a sulyos szivelégtelenséget okozo DCM kialakuldsa.

Az akut ,,A” tipust aorta disszekcio miatt végzett Bentall miitét mar magasabb
miitéti kockézattal jar. 16 betegiink koziil négyet vesztettiink el, ami 25%-os miitéti
halalozéssal jar. Mind a négy betegnél femoro-atrialis bypass védelmében keriilt sor a
Bentall miitétre. A conduit disztalis grafto-aortalis anasztomozisat mélyhipotermiéban,
keringési arrest mellett készitettilk el. A haldl oka harom betegnél diffiz cerebralis
hipoperfuziés szindroma volt. Ennek oka lehetett, hogy a femoro-atrialis kaniilalas
mellett 1étrejovo retrograd perfuzid csak az al-lument perfundalta, a valddit és az abbol
eredd supraaotikuis agakat viszont nem (malperfusion). Azonban a cerebralis protekcio
nem kielégitd volta sem volt teljességgel kizarhato.

Az akut disszekcidok sebészi kezelésénél a femoro—atridlis kaniilalas volt és
talan még napjainkban is a legelterjedtebb modszer az EC perfuzid 1étesitéséhez. Ezen
kaniilalasi technika mellett a keringés megallitasa (< 40 perc) tette lehet6vé a sebész
szamara, hogy a nyitott és vértelenitett aorta ascendensen, sziikség esetén magan az aorta
iven is elvégezze az adott eset igényelte sebésztechnikai feladatokat. A keringési arrest
idejére az agy védelmét mélyhipothermia (12 —20 °C-o0s naso-pharyngealis hémérséklet)
biztositotta.

Mindazonaltal, a mddszer tobb hatrannyal is rendelkezik, melyek kozott a
legjelentésebb az aortaban kialakitott retrograd aramlas. Irodalmi adatok szerint a
cerebralis szovodmények legnagyobb részéért éppen ez a forditott aramlas tehetd
feleldssé, részben a supraaortikus artéridk, kovetkezésképpen az agy esetleges
hipoperfuzidja miatt, masrészt az aorta disztalis szakaszainak meszes, atheromas
felrakodasaibol a retrograd aramlas konnyebben szakithat le cerebralis embolizaciot

okoz6 tormeléket.
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2003. aprilisatdl szakitottunk a korabban altalunk is rutinszertien
alkalmazott femoro-atrialis kaniilalasi technikdval, és Magyarorszagon, de Ko6zép
Eurdpaban is els6ként vezettiik be a most mar rendszeresen alkalmazott axillo-atrialis
kaniilalast. Az axillo-atrialis kaniilalassal kialakitott EC perfuzio lehetdségeket teremtett
a mitét cerebralis szovodményeinek csokkentésére. A szlovakiai Kassa és Pozsony
szivsebészei, klinikankon sajatitottak el ezt a kaniilalasi technikat.

Az artéria axillaris kaniilalasa szdmos el6nnyel rendelkezik a femoralis
kaniilalasaval szemben:

1: Az axillaris artéria a feltaras helyén rendszerint ép. Ritka az atherosclerosis, az érfali
disszekcio pedig ritkan terjed le idig. Az ér kalibere (8 —15 mm) megengedné a direkt
kaniilalast is, de az érfal vékonysaga, szakadékonysaga miatt mégis elonydsebbnek tiinik
az eret, egy graft interpozitum kozbeiktatasaval kaniilalni.

2: Az axillarison keresztiil 1étrehozott EC perfuzié tovabbi elénye, hogy anterograd
aramlast tart fent, mindig a valddi lument perfundalva. Ebb6l adodéan mérséklodik az
embolizacios veszély, csdkken a supraaortikus arteridk (szinte mindig a valédi lumenbdl
el6fordulasnak veszélyét.

3: Az axillo-atrialis kaniilalassal kialakitott EC perfiizid lehetdséget termet az izolalt
cerebralis perfuzid létrehozasara, mely 16-18 Celsius fokos hipotermiaval kiegészitve
Iényegesen biztonsagosabb modja az arrest melletti cerebralis protekcionak, mint
O6nmagaban a mélyhipotermia. Az aorta-iv vértelenségét és ezzel egy idében, az izolalt
cerebralis perfizid fenntartasat a supraaortikus arteridk eredésének lefogasaval érjiik el.
Magneses rezonancia vizsgalatokkal kisérletesen is igazoltak, hogy a jobb oldali artéria
axillarison keresztiil fenntartott izolalt anterograd cerebralis keringés mindkét
hemispheriumban azonos és egyenletes aramlas eloszlast tart fent, biztonsaggal
megdrizve a neuronok normalis morphologiai szerkezetét. Az izolalt cerebralis perfuziot
természetesen a supraaortikus artéridk épsége és a circulus Willisii nyitott volta
biztositja.

Akut aorta disszekcio miatt operalt 16 marfanos betegiink koziil kilencet még
2003. elott operaltuk, és a négy elveszett betegiink koziiliik kertilt ki, ami 44,5%-0s
miitéti halalozast jelentett akkoriban. A perfuzids technika 2003-ban tortént modositasa,
és az izolalt cerebralis perfizid bevezetése 6ta operalt hét betegiink szovédmény nélkiil

élte tul az akut aorta-gyok rekonstrukciot (0/7). Az axillo-atrialis kantilallas és a nagyobb
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cerebralis védelmet jelentd izolalt cerebralis perfuzid bevezetésének a mitéti
eredményességre kifejtett dramai hatdsat megerésiti, a Klinika teljes akut disszekcios
anyaganak elemzése is. 1998- 2002. kozott, akut aorta disszekcié miatt operalt 22 beteg
miitéti halalozas (9/22) 40,9% volt. Ezzel szemben, a 2003-2010. kozott operalt 44 beteg
miitéti halalozast sikertilt 20,45%-ra (9/44) csokkenteni.

Az akut aorta disszekcid miatt operalt marfanos betegek miitéti tulélési esélye
jelentésen javult, ugyanakkor a talélék wjabb és szintén életveszélyes, Gigynevezett
szekunder vaszkularis szovédmények megjelenése elé néznek. A Bentall miitét ugyan
eredményesen rekonstrudlja az aorta-gyokot, de az aorta disztalisabb részein (iv, aorta
descendes és abdominalis) rendszerint érintetleniil hagyja a disszekcio kdvetkeztében
kialakult és rendszerint jol perfundalt kett6s lument. A meggyengiilt falu al-lumen
aneurizmatikus kitdguldsa szinte torvényszerii, igen nagy kezelési dilemmat okozva.
Ebben a vonatkozasban a marfanos betegeknél kialakuld akut aorta disszekciok
alapvetden kiilonbdznek, a minden egy¢b etioldgiai faktor (hipertdnia, arteriosclerosis,
aorta ascendens tagulatok, iatrogenitds) altal eldidézett akut disszekcioktol. Ez
utobbiaknal igen ritkan talalkozunk szekunder vaszkularis szovédményként, disszekald
aneurizmak késébbi megjelenésével, igy ezek prognosztikailag is kedvezébb allapotok.
Az akut aorta-gyok rekonstrukciot talélé 12 beteg 50 %-anal (6/12), észleltiik, extrém
méretli, disztalis disszekald aneurizma kialakulasat, 8-48 honappal a Bentall miitétet
kovetden. Oten meghaltak az aneurizma rupturdjaban, még mieldtt miitétre keriiltek
volna. Koziilik egynél, a tervezett kétlépcsds miitéti megoldas elsé 1épésén (ivcsere)
sikeresen taljutottunk, de a kdvetkez6 miitéti 1épés (a thorakalis rekonstrukcio) eldtt
aneurizmaja rupturalt. Egyetlen esetben sikeriilt, eredményes thoraco-abdominalis aorta
graft interpozicioval a ruptura veszélyt elharitani. A Kaplan-Meier szerint végzett talélési
vizsgalatok eredményeiben jol tikroz6dik a szekunder tipusu fatalis vaszkularis
szovodmények gyakori megjelenése. Az akut disszekié miitétét eredményesen tléld
betegek otéves tulélése mar csak 49%.

Tehat ésszefoglaloan elmondhatjuk, hogy a marfanos betegeknél kialakult
akut ,,A” tipusu aorta disszekcio miitéti kockazata — az uj tipusu kaniilaldsi technika és
az izolalt cerebralis perfuzio bevezetésének eredményeként - jelentésen csokkent -,
ugyanakkor a miitétet tilélt betegek életkildtdasait jelentdsen csokkenti a szekunder

vaszkularis szovédmeények kialakulasdanak gyakorisdga.
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A 1II. indikaciés csoportba tartozé betegek, akik az aorta disszekcio
kronikus stadiumaban kertiltek miitétre, specialis csoportjat képezik a marfanos
eseteknek. Specialis helyzetben vannak, hiszen csodaval hataros modon talélték az akut
torténést, holott ismert, hogy az akut disszekciot elszenvedd betegek 50%-a 48 oran
beliil, 84%-a egy honapon és 90%-a harom honapon beliil meghal sebészi beavatkozas
nélkiil. Az aorta-gyok és ascendens aneurizmatikus kitagulasa, a maga atlagos 85 mm-
ével ebben a csoportban volt a legkifejezettebb. Négy betegnél (4/11) az aorta iv al-
lumene is aneurizmatikusan kitagult, igy az aorta-gyok cseréjén tul, az ivet is cserélni
kellett. Mig az aorta-gyok izolalt cseréjének miitéti kockazata csekély, megegyezik az
aorto-annulectasia miatt operaltakéval, addig, az ivcserével kombinalt Bentall miitétek
mar jelentds miitéti kockazatot képviselnek, hiszen Osszetettebb a mitét, nagyobb a
mitéti megterhelés, hosszi, 70 perc kozelében 1év0 keringési arrastet igényelnek.
Harminc napon beliili halalozasuk 50% (2/4). Ugyanakkor a csoport, mitétet talélt
tagjainak az 3-5-10 éves tulélése egyarant 77%. Azt tapasztaltuk az akut disszekciot
taléld és kronikus stadiumban operalt betegeknél, hogy a disztalisabb aorta szakaszok (iv,
descensens) al-lumenének tagulasa kevésbé progressziv, szemben azzal, amit az akut
stadiumban mitétre keriil6knél tapasztaltunk. Ezzel magyarazhat6 a 10 éves tulélésben
tapasztalt 1ényegesen kedvez6bb helyzet (77% vs 39%). Ugyanakkor a 15 éves talélésben
mar nem talalunk kiilonbséget a két csoport kozott.

Tehat osszefoglaloan elmondhatjuk, hogy a kronikus ,,A” tipusu aorta
disszekcio miatt miitétre keriilo betegeknél talilkozunk a legtagabb aorta
ascendensekkel. Az ivet is érinté disszekciok esetén, gyakran taldlkozunk itt is
disszekdlé aneurizmdval. Ezen esetek igénylik a Marfan szindréma kardivaszkuldris
szovodményei miatt végzett legkomplexebb miitéttechnikai megolddsokat. A disztdlis
aorta szakaszok dl-lumenének kitigulisa kevésbé progressziv. Ez lehet magyardzata
annak, hogy a 10 éves tilélés lényegesen jobbnak mutatkozik, mint az akut stadiumban

operdltak esetében.

A Marfan szindroma kardiovaszkulasis szovédményeinek ellatasaval szerzett
és eddig targyalt tapasztalatainkbol, valamint a mitétek rovid és hosszi tavi

eredményeibdl az alabbi kovetkeztetések vonhatoak le:
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1: A valasztott idépontban végzett aorta-gyok rekonstrukciok alacsony kockazattal
jaro mutéti beavatkozasok, melyek igen jo hosszu tavi eredményekkel jarnak;

2: Az akut aorta disszekciok, bar csokkend mértékben, de még mindig magas mitéti
kockazatot jelentenck. A hosszil tava tulélési kilatasok viszont hihetetleniil

kedvezétlenek a betegekre nézve.

Mindebbdl egyenesen kovetkezik, hogy bizonyos indikacios feltételek teljesiilése esetén
célszerli profilaktikus miitétet végezni, megelézendd a kiilonb6z8 kardiovaszkularis
szovodmények kialakulasat. 1997-t61 kezdve 19 betegnél kertilt sor ilyen célzattal aorta-

gyok rekonstrukciora.

Az aorta-gyok profilaktikus cseréjét indokoltnak tekintem,

1: ha a bulbus aortae (sinus Valsalvik magassagaban mért) tagassaga eléri a 40 mm-t és
ha a beteg csaladjaban el6fordult mar aorta dissectio;

2: minden esetben, ha a bulbus aortae tagassaga eléri, vagy meghaladja az 50 mm-t;

3: 40-50 mm kozott minden esetben, ha a bulbus aortae tagulasi mértéke eléri, vagy

meghaladja a 5 mm/évet.

A profilaktikus miitét elénye, hogy alacsony miitéti kockazat vallalasa mellett kivédi a
Marfan szindréma potencialis kardiovaszkularis szovédményeinek 85%-at, tehat
mindazokat, melyek az aorta-gyokot és az ascendens érintenék. Természetesen az aorta-
ivet (5%) és az aorta descendenst (10%) érinté szovodmények esetleges kialakulasatol
nem védenek meg.

A profilaktikus mutét hatranya, hogy beteget sujthatjak a miitéttel kapcsolatba hozhato,
ugynevezett miitét specifikus késéi szovodmények. A kérdés tehat az, hogy a
profilaktikus miitéttel kapcsolatba hozhaté korai és kés6i szovédmények, vagy pedig a
megel6z6 miitét hijan kialakulo kardiovaszkularis szovédmények jelentenek-e nagyobb
kockazatot a marfanos beteg szdmara. Erre a kérdésre, az operalt betegek sokkal

hosszabb utankdvetése adhatja csak meg a valaszt.
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19 operalt betegilink esetében miitéti halalozas nem volt. A harom éves tulélés 100%,

a tiz éves pedig 74 %. Az utankovetési id8szakban két beteget vesztettiink el (2/19).
Pacemaker dependens betegiinknél, aramiités kovetkeztében alakult ki akut PM
diszfunkcid, mely végzetes volt. A masik esetben, 9 évvel a miitétet kdvetéen alakult ki
miibillentyii endokarditis, kovetkezményes fatalis cerebralis embolizaciéval. A betegek
koziil egy szenvedett el akut ,B” tipust aorta disszekciot, sikeres akut disztalis aorta
refenestratiot végeztiink. A mibillentyll miatt sziikséges tartds anticoagulans terapia
rovasara irhatd vérzéses, vagy thromboembolids szovodmény kialakulést egyik betegnél
sem tapasztaltuk.

A profilaktikus aorta-gyok rekonstrukciok vonatkozasaban komoly szakmai
kérdésként meriil fel, hogy erre a strukturalisan és funkcionalisan ép billentyli cseréjével,
vagy éppen megtartasaval keriiljon sor. A billentyli megtartasa mellett kardoskodok
(Tirone David) azzal érvelnek, hogy betegeik nemcsak a kronikus anticoagulans terapia
veszélyeitSl és terhétél (vérzéses, thromboembolids szovédmények), de a miibillentyii
endokarditis iranti veszélyeztetettségiiktdl is mentesiilnek. Ugyanakkor megtartott aorta
billentyli funkciojanak tartossdgat, meggy6z6 hossziisagi utan vizsgalatokkal
alatamasztani még nem tudjak.

A billentyti cseréje mellett érvelok - igy magam is - azt hangsulyozzuk, hogy az aorta
billenty{i cuspisaiban tobbnyire ugyan az a kéros szoveti degenerativ folyamat van jelen,
mint az aorta faldban. Harmincharom, a Gent kritériumok szerint igazolt Marfan
szindromas betegnél keritettiink sort az aorta ascendens falabol szarmazd specimen
mellett, az eltavolitott aorta cuspisok szdvettani vizsgalatara is (I-1l sz.Patholdgiai
Intézet). Az aorta fal szOveti szerkezete minden esetben a medinecrosis cystica
generalisatanak megfelelé képet mutatta. A vizsgalt betegek 60,6 %-aban, az aorta
billentyli cuspisaiban ugyanez a szdveti struktara volt kimutathatdo (4.abra). A
profilaktikus mitét idején funkciondlisan még ép, de szovettanilag koros szoveti
struktarat hordozo billentyii megtartasa esetén — csak id6 kérdése lehet, hogy a billentyii
cuspisai mikor fognak ,kinylni”, prolabalni a bal kamra felé. A funkcidjat veszetd
billentyli miatt a beteg ismételt, most mar magasabb kockazati redo szivmiitét

varomanyosa lehet.
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4. abra: 33 marfanos beteg eltavolitott aorta billentyiijének szovettani eredménye

A billentyli sebészetben - egyre markansabban - érvényesiil6 billentyl megtartod
torekvéseknek is engedve, az aorta-gyok profilaktikus miitétei alkalmaval - mi magunk -
harom kinalkoz6 lehetdség kozott valasztunk. Dontésiinket alapvetéen befolyasoljak a
paciens altal megfogalmazott elvarasok.

1: Elsddleges ajanlasunk a miibillentyiis conduittal térténé Bentall miitét: mert
tudjuk, hogy igen alacsony a miitét kockédzata; Mert tudjuk, hogy még a 15 éves tulélési
eredmények is figyelemre méltoak; Mert egyetlen esetben talalkoztunk csak a kronikus
anticoagulans terapia rovasara irhatd szov8dménnyel, Mert egyetlen — reoperaciot
igényld — kés6i szovodmeénnyel (pl. mitbillentyl diszfunkcid) sem talalkoztunk. Tizenhét
betegnél (17/19) valasztottuk ezt a megoldast.

2: Fiatal lanyoknak, asszonyoknak, akik még sziilni szeretnének, xenograftot
tartalmazo bio-conduitot ajanlunk (Shelhigh; Bio-Valsalva): Mert hasonléan alacsony a
mitéti kockazat; Mert 12-15 éven keresztiil jo billentyli funkciora van kilatasuk és; Mert
nem Kkell anticoagulans terapidban részesiilniiik; Mert a biologiai billentyli 12-15 év
mulva bekdvetkezd esetleges elmeszesedése esetén, elfogadhatd sebészi kockazat mellett
csak a billentyti cseréjére valik sziikségessé, a miiér, a coronaria szajadékokkal egyiitt
helyben maradhat. Egy beteg (1/19) valasztotta ezt a megoldast.

3: Kifogastalan aorta billentyli funkcid mellett megajanljuk a billentyil

megtartasaval torténd aorta-gyok cserét (Tirone David féle miitét): Mert a betegek nem
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igényelnek tartds anticoagulans terapiat; Mert mentesiilhetnek a miibillentyii

endocarditis veszélyétél. Ugyanakkor a beteget fel kell vilagositanunk arrdl, hogy ezen
lehetdség valasztasa esetén: A miitét Osszetettebb és tobb miitéti szovodménnyel
szamolhatnak; Gyakrabban fordulhat el6 — redo beavatkozast igényl6 - korai billentyii
elégtelenség; Nem rendelkeziink még megbizhaté tapasztalatokkal, a megtartott
billentytik hossza tava funkcidjat illetden. Egy beteg (1/19) vélasztotta eddig az aorta

billentyii megtartasat, de a miitét iranti érdekl6dés, a betegek részér6l, fokozodik.

A sikeres aorta-gyok rekonstrukciok késéi, mitét specifikus, illetve a kronikus
antikoagulans kezelés rovasara visszavezethetd szovOdményeit négy csoportba
sorolhatjuk:

1 csoport: A mibillentyi funkcidjat veszélyeztetd szovédmények: mibillentyli
endocarditis; paravalvularis leak kialakulsa.

2 csoport: A conduitba visszavarrt coronaria szajadékoknal kialakuld szovédmények:
varratelégtelenség (pseudo-aneurysma kialakulas); Valodi aneurysma kialakulas, nagy
tappanccsal végzett ,,button” technika esetén.

3 csoport: A conduit disztalis — grafto-aortalis — anasztomoézisanal kialakulo
szovoédmények: varratelégtelenség kdvetkeztében kialakuld, al-aneurysma képzodés.

4 csoport: A tartds anticoagulans terapiaval kapcsolatos vérzéses, illetve

thromboembolias (miibillentyti thrombozis) szovédmények.

Az aorta-gyok rekonstrukciot talélt 69 betegiinknél 6t kés6i sz6védménnyel (4/69; 7,2%)
talalkoztunk (7. tablazat). Koziiliik harom bizonyult halalosnak (3/69; 4,34%). Hét évvel
a miitét utan, onkényesen felfliggesztett anticoagulans kezelés kovetkeztében az aorta
miibillentyli nem, de a mitralis miibillenty(ijén thrombotikus felrakddas alakult ki és
okozott halalos kimenetelii multiplex arterids embolizaciot. Két betegnél alakult ki
mibillentyli endocarditis. Az egyik célzott antibiotikum terapidra gyogyult. Az érintett
miibillentyii, egyik esetben sem valt diszfunkciossad. Egy Bentall miitéten és teljes
ivcserén atesett betegnél 13 évvel késébb, az iv-descendens hatar, grafto-aortalis
anasztomozisaban alakult ki al-aneurizma, melyet sikeresen kezeltiink stentgraft
beiiltetéssel. EQy pacemaker dependnes betegnél, harom évvel a mitét utan

bekovetkezett akut pacemakar diszfunkcié (aramiités) eredményezte a beteg elvesztését.
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7. Tablazat: 69 aorta-gyok csere késéi, miitét specifikus sz6vodménye

Késdi szovodmények No. Halalos Eredményesen
gyogyitott
Paravalvularis leak 0 0
Miibillenty(i thrombosis 1 1
Mibillentyl endocarditis 1
2 1 (célzott antibiotikum
terapia)
Coronaria'széjadék 0 0
aneurizma
Varratelégtelenség ¢és al- 1 0 1
aneurizma kialakuldsa (stentgraft beiiltetés)
Akut pacemaker 1 1
diszfunkcio
Vérzéses sz6vodmény 0 0

A késo6i, mitét specifikus szovédmények alacsony eléfordulasa aranya ¢kes bizonyitéka
annak, hogy kiilondsen az 1-3 csoportba tartozo szovédmények tobbsége, megfelels, a
marfanos viszonyokra (szakadékony szovetek) kidolgozott mitéti technikaval
megeldzhetd.

A késoi szovédmények megeldzésében, a primer miitéti technika mellett, az
igen szoros és gondos ellenérzési protokollnak van hasonldéan fontos szerepe. Az
ellenérzés és a betegek hosszu tava pszichés vezetése azonban nem csak a miitét késoi
szovédményeinek eléfordulasat befolyasolhatja, de az alapbetegségre, a Marfan
szindromara visszavezethetd szovodmények esetleges megjelenését is iddben felderitheti.
Operalt betegeink évente, sziikség esetén fél évente keriilnek echo vizsgalatra és két
évente CT angiografiara. Ez utobbival kapcsoltban mindig harom kérdést tesziink fel: 1:
a mitéti teriilet abrazolasa és véleményezése, kiilonds tekintettel az esetleges
varratelégtelenségre visszavezethet6 al-aneurizma képz6dés kizarasara; 2: az aorta-iv és
3: a thorakalis aorta szakasz koriilirt, esetleg kiterjedtebb tagulatainak igazolasa illetve
jelenlétiik kizarasa. Tagulatok, disszekald aneurizmak jelenléte esetében fontos tagulasi
dinamikajuk meghatarozasa is. 4. kérdésként meriil fel, a primer miitét el6tt disszekciot
elszenvedett betegek esetében, a hasi aorta és a zsigeri artériak koros kaliber

ingadozésinak meghatarozasa.
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Az eddigi munka ujszerii megallapitasai:

1: A marfanos betegeknél kialakult akut ,,A” tipusu aorta disszekcio miitéti kockdzata -
az uj tipusu kaniilalasi technika és az izoldlt cerebrdlis perfiizio bevezetésének
eredmeényeként - jelentésen csokkent, ugyanakkor a miitétet tulélt betegek életkilatdsait
jelentésen csokkenti a szekunder vaszkuldris szovodmeények kialakulasanak gyakorisaga

(3,4,5,9,10,13)

2. A kronikus ,,A” tipusu aorta disszekciok igénylik a Marfan szindréma
kardivaszkularis — szovédményei  miatt  végzett  legkomplexebb — miitéttechnikai
megolddsokat. Ujszerii megdllapitis, hogy sikeres miitétek esetén a disztdlis aorta
szakaszok disszekcios dl-lumenének kitagulasa kevésbé progressziv! Kovetkezésképp: a
10 éves tulélés lényegesen jobb, mint az akut stadiumban operaltaké. A tilélés
valésziniileg tovabb lenne javithato, ha DeBakey l. tipusiu kronikus aorta disszekciok
primer sebészi ellatisa a teljes proximdalis rekonstrukciot (aorta-gyok-ascendens-iv
cseréje) megceélozna (1). A szekunder beavatkozdsoknal jelentds szerephez juthatnak az
endograft technikak (6,11,12);

3. Az aorto-annulectasia miatt végzett aorta-gydk rekonstrukciok alacsony miitéti
kockdzattal és igen j6 15 éves tilélési kilatasokkal jarnak. Ujszerii megallapitds, hogy a
késdi eredményeket leginkabb a dilatativ cardiomyopathia kialakuldsa veszélyeztetheti.
Ez pedig a bal kamra miitét eldtt, tartosan érvényesiilé volumen terhelésének a

kovetkezménye!

4: Ismert, hogy a Bentall és De Bono dltal 1968-ban javasolt miibillentyiis conduittal
16rténd teljes aorta-gyok csere korai és késéi eredményei kivaléak (2,7,8). Ujszerii
megdallapitas, hogy a késdi, conduit specifikus szovodmények eldfordulasa betegeinknél
igen alacsony. Ennek feltételezheté magyardzata a gyenge és szakadékony marfanos

szovetekre kidolgozott szamos muitéttechnikai fogasunk: modositott ,, button” technika;
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disztalis hemostatikus ring; billentyii varrokeretének biztonsagi lefedése egy mdsodik

hemostatikus varratsorral.

5: Az eltavolitott aorta-billentyii cuspisok szovettani feldolgozasabol egyértelmiivé valt,
hogy a Marfan szindromara jellemzé koros szévettani kép (medianecrosis cystica
generalisata) rendszerint az aorta billentyii lemezeiben is jelen van. Ezért a billentyii

megtartasara térekvo sebész technikak hosszutavii eredményei még kétségesek (7);

6: Ujszerii az a megdllapitds, hogy a Marfan szindréma fenyegetd kardiovaszkuléris
szovédményei tobbségének a kialakulasat, az idében elvégzett profilaktikus aorta-gydk
csere megeldzheti. A tartds tilélés esélyét, az adequat primer miitéti elldtas mellett, csak

az igen szoros betegtellendrzés biztosithatja (12).

7: A Marfan szindroma a ritka korképek kozé tartozik. Ezzel magyardzhato, hogy a
szindroma szévédményei miatt kezelt betegeink jelentés része mem volt tudatiban
marfanos voltanak. Az ismerten marfanos betegek koziil pedig, sokan nem adlltak
rendszeres kardiologiai gondozas alatt. Ebbdl a tapasztalati ténybdl kiindulva ujszerii
elemnek tekinthetd a Magyar Marfan Alapitvany altal miikodtetett honlap beinditasa,

mellyel megkiséreljiik elérni és gondozdasba vonni a hazai marfanos betegek tobbségét!
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ditések:

computer tomographia
transthoracalis echocardiographia
aorta insuffitientia
transesophagealis echocardiographia
digitalis substractios angiographia
Maégneses Rezonancia Imaging
extrakorporalis

MVR  mitrélis miibillentyii beiiltetés

CAB

G coronaria bypass graft

PTFE  poli-tetraflour-etilén
DCM  dilatativ cardiomyopathia
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