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Bevezetés

Antoine Bernard-Jean Marfan (1858-1942) francia gyermekgyogyasz a késébb rola Marfan-
szindromaként elnevezett tiinetegyiittest a Bulletins et Mémoires de la Société Médicale des
Hopitaux de Paris cimii orvosi szaklapban kozolte 1896-ban. Cikkében egy 5 éves kislany esetét
ismerteti, akinek velesziiletetten deformalt végtagjai jellegzetesen végzddtek, és megnyult csontjai
bizonyos fokig elvékonyodottak voltak. [1] Irodalmi adatok az aranytalanul hosszi végtagh fiatal
betegeknél mas csontdeformitdsokat is leirtak (congenitalis koponya ¢&s vertebrothoracalis
defektusok), valamint szemelvaltozasokat (szemlencse dislocatio). A klinikai tiinetek alapjan a
korképet ,,Marfan-syndroménak” vagy ,,-betegségnek” nevezik. Az ebben a szindromdban szenvedd
betegek fiatalkori, rendszerint 40 év alatti mortalitdsdnak oka haldlos kimenetelli vérzés, a foverdér
falanak berepedése disszekcid kovetkeztében. Az aorta disszekcid a nagyér elasztikus mediafalanak

degenerativ artalma, melynek etiopatogenezise csak részben ismert.

Az aorta disszekcid okaként mas aortafal 1€ziot kivaltd korfolyamatok is feltételezettek, mint
a kronikus hipertdnia, arterioszklerdzis, reumas kollagenopatidk, vasculitisek valamint bizonyitott

aorta mediafal artalmak (cisztikus media degeneracié - Erdheim betegség, media fibroplasia).

A disszekciok, melyek az aorta falanak barmely anatomiai részét érinthetik, a
morfopatoldgiai kiterjedés és klinikai tiinettan alapjan tipusokba osztalyozzak, melyet kiilon
fejezetben ismertetiink. Dolgozatom f6 pillérét az ,,A” tipusu aorta dissecans és annak terapias
aspektusai képezik. A disszekciok legsulyosabb formédja cardialis (aorta-billentyii elégtelenség) és

intrakranidlis iszkémids szovddményeket okoz, valamint haldlos kimenetelil vérzéseket (85%-ban).

Az allamvizsga dolgozatom elsé részében a Marfan-syndromat és az ,,A” tipusu aorta
disszekcid anatomiai, patogenetikai ¢és klinikai vonatkozasait foglalja Ossze. Az dabrdkat a
Marosvasarhelyi Orvostudomanyi és Gyodgyszerészeti Egyetem Korbonctani és Radiologiai

tanszékének anyagabol valogattam, kozlésiiket dolgozatomban engedélyezték.

Sajat eredményeim forrasa a varosmajori Er- és Szivsebészeti Klinika beteg és kortorténeti
anyaganak felhasznalasaval, értékelésével tortént, ami tudomanyos didkkori tevékenységem

munkaja. A VI. fejezetben keriilnek az eredmények targyalasra.

Dolgozatom témavalasztasat és tudomanyos irdnyitasat Dr. Szabolcs Zoltan egyetemi
tanarnak koszonhetem, O&szinte elismeréssel és tanitvanyi halaval. Szakkori tevékenységem

iranyitdja Dr. Daroczi Laszlo, akinek meleg koszonettel tartozom.



I. A Marfan-syndromarél

A Marfan-syndroma egy, a kotdszovetben létrejovo generalizalt genetikai eredetii elvaltozas,
mely leginkdbb a csontrendszert ¢és kardiovaszkuldris rendszert érinti, ugyanakkor
szemelvaltozasokkal is jar. Gyakran domindns jellegként, monogénesen Oroklodik, ugyanakkor
vezethetOk vissza. A szindromaban szenveddk édesapja koriilbeliil tiz évvel idOsebb az egész
populacidéra vonatkoz6 atlagnal, tehat az apai életkor ndvekedésével a mutaciok szama korrelal. Az
elvaltozasért felelds szekvenciat az FBN1 gén hordozza, amely egy kapcsolofehérjét, a fibrillin-1-et
koédol. Mivel domindnsan 6roklodik, ezért elég az FBN1 gén egy darab hibas allélja a betegség
megjelenéséhez. A szindroma klinikai képe az enyhétdl a stlyos formdig valtozé megjelenéssel
birhat, ezért olykor nehezebben diagnosztizalhato. A tipikus Marfan-syndromés paciens alkatilag
magas, hosszi végtagokkal és hosszl, vékony ujjakkal (arachnodactylia, pokujjusag). Kiilonb6zo
forrasok a MFS prevealenciajat 1:5000-20000 koz¢ teszik, ezen becslések alapjan Magyarorszagon
hozzéavetélegesen kb. 1000-2000 ilyen beteg fordulhat eld. [17] [32]

Klinikai jellemzok, tiinetek

A Marfan-syndromas betegek altalaban, de nem mindig, nagyon magasak lehetnek, vagy
magasabbak, mint az egészséges csaladdtagjaik; testalkatuk nyalank és iziileteik lazak. A vazrendszer
hosszll, csdves csontoknal is megfigyelheté elongéacidja miatt a karok, labak, ujjak és labujjak
diszproporciondlisan hosszuak a t0rzshdz viszonyitva. Gyakran hosszikasan keskeny az
arckoponya ¢és a szdjpadiv gotikus deformitdsa miatt a fogak egymasra torlodhatnak. Mas
szkeletalis elvaltozas lehet a szegycsonton (protrusio: pectus carinatum, indentatio: pectus

excavatum), vagy a gerincoszlop rendellenes gorbiilete (scoliosis) és ludtalp (pes planus).

Az ¢letkorral elérehaladva a dura mater gyakran meggyengiil és kitagul (dura ectasia) majd
a gerinc alsobb szakaszan kompressziot fejt ki az ideggyokokre és uzuralja a csontot. Ez az
elvéltozas csak enyhe panaszokat okoz, de néha abdominalisan vagy alsé végtagba kisugédrzo
fajdalommal, zsibadassal, gyengeséggel jarhat. Az esetek tobb, mint felében fordul el a
szemlencsék diszlokacidja egyik vagy mindkét bulbusban. Az elmozduléds iranyat tekintve kissé
magasabbra, alacsonyabbra esetleg oldalra tolodhat ki a lencse minimalisan vagy akéar kifejezetten

¢s szembetlinden is. A retinalevalas sulyos komplikacio. Gyakran myopia és fiatalkori glaucoma
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vagy akar cataracta is kifejlddhet.

Gyakoriak a stridk szignifikdns stlygyarapodas vagy terhesség nélkiil barmely korban. A
fesziilésnek kitett teriileteken, mint a vallak, csipd €s derék prediszponalt kialakulasuk. A MFS
fokozott rizikot jelent a hasi és lagyéksérvekre nézve.

Restriktiv  tiidébetegség, elsddlegesen a mellkas deformitasoknak és scoliosisnak
koszonhetden 70%-ban fordul eld. Feltételezések szerint a fibrillin-1 abnormalitdsa a tiid6 fejlodését
¢s homeosztazisat befolyasolja. Spontan pneumothorax ¢és fiatalkori emphysema dohényzas nélkiil,

horkolas, alvasi apnoe normal BMI mellett jelentkezhet.

A legsulyosabb komplikaciok a kardiovaszkuldris rendszert, elsdsorban a szivbillentytiiket
(aorta insuffitientia és regurgitatio, mitralis megnagyobbodas és insuffitientia, prolapszus) és az
aortat fenyegetik. A billentyleltérések jellegzetes szivzorejt adnak. A faradtsagig fokozddo
regurgitaciod fordulhat eld 1égszomjjal, palpiticoval kisérve. A kotdszovet hibas felépitése miatt az
aortafal tagulékony, az aorta dilatdlasa a disszekcid kockazatat megemeli, ugyanakkor az aorta-

billentyt kitdgulhat, elégtelen lehet. (1. Tablazat)

Eltérések: Jellemzok, tiinetek:

Anamnézis lehet familiaris; orokletes tényezok: autoszomalis, dominans korkép

Marfanoid alkat: hosszii végtagok, akrodynia, dolikocephalia, gotikus
Vazrendszeri szajpad, csontiziileti, vertebrothoracalis elvaltozasok (kyphoscoliosis, pectus
carinatum, pectus excavatum)

Pulmonolégiai  Spontan PTX
Neurologiai Durazsak tagulat, kompresszids tiinetek

Szemészeti Ectopia lentis, kék sclera

Ao. insuff., tdg ostium, regurgitatio, 16tydogd billentylik, Ao. Aneurysma,
Kardiologiai ] ] o o
dissectio, Mitralis prolapszus, regurgitatio

1. Tablazat: A Marfan-syndorma fobb klinikai jellemzoi, tiinetei

Diagnézis

A kovetkez6 betegségek hasonld tiinetekkel jelentkezhetnek, ezért kérdéses esetben fontos a

differencialdiagnozis:



+ Beals-syndroma (CCA, congenitalise  Stickler-syndroma
contracturalis arachnodactylia) «  Multiplex endokrin neoplazia (MEN), 2B

+  Ehlers-Danlos syndroma tipus

«  Homocystinuria - familidris mitralis prolapszus syndroma

« Loeys-Dietz syndroma - familidris  thoracalis aorta  aneurysma
«  MASS fenotipus syndroma

A MFS diagnosztikus kiértékeléséhez alabbi vizsgalatok sziikségesek:
Részletes korelézmény és csaladi anamnézis;
Teljes Fizikalis vizsgalat;
Szemészeti konzilium (réslampas vizsalat a lencsediszlokacié iranyaban);
Echocardiografias vizsgalat.

A klinikai diagnézis a tiinetek meghatarozott konstellacioi alapjan lehetséges. A major
kritériumok nagy specificitast jellemz6i a MFS-nak és a normal populadcioban ritkdn fordulnak eld,

mig a minor kritériumok utobbira is jellemzdek lehetnek. (3. Tablazat)

A diagnézis akkor mondhaté ki - nem bizonyitott familidris és genetikai hattér esetén, ha
legalabb két major kritérium teljestil két, vagy tobb szervrendszerre nézve és egy masik
szervrendszer is bevont a korfolyamatba. Ha aldtdmasztott a MFS-t okotd muticid a
csaladtag(ok)ban, akkor elég egy major feltétel és egy masik szervrendszer érintettsége. (2. tablazat)

A feltétlentil sziikséges major kritériumok:

- aortagyok tagulata; + lencsediszlokacio;
- aorta disszekcio; « dura ectasia;
+ legalabb négy vazrendszeri major vonas a kovetkezdkkel kotelezden:

mellkasdeformitasok, hosszu, vékony kezek, labak €s 20°-nal nagyobb scoliosis.

Erintettség: Ha legalabb ~: Vagy ~:
Vazrendszer: 2 major kritérium 1 major + 2 minor kritérium
Latoszerv: 1 major kritérium 2 minor kritérium
Kardiovaszkularis rendszer: 1 minor kritérium -
Tiido: I minor kritérium -
Bor és az alatta 1évo kotoszovet: 1 minor kritérium -
Csaladi anamnézis / genetikai vizsgalat: * 1 kritérium -

2. Tablazat: Adott szervrendszer érintettsége a kritériumok teljesiilése alapjan



Szervrendszer: Major kritériumok Minor kritériumok
Vazrendszer: Legalabb négy manifesztacio egyiittes - mérsékelt foka pectus excavatum
jelenléte esetén: - izlileti hypermobilitas
- pectus carinatum - gotikus szdjpad torlodo fogakkal
- pectus excavatum, ami operalandd - arc jellegzetességei:
- az alsé / felsd szegmens arany, vagy a dolichocephalia, retrognathia,
karfesztavolsag és magassdg aranya > enophthalmus, zygomaticus
1,05 hypoplasia, ferdén lefelé futo
- csuklo- és hiivelykujj-tiinet szemrések
- scoliosis >20° vagy spondylolisthesis
- kdnyodkextensio <170°
- pes planus a belboka medialis
elmozdulasa miatt
- acetabulumprotrusio (RTG)
Latoszerv: - ectopia lentis (subluxatio) - lapos cornea (keratometria)
- bulbus axialis elonacidja (UH)
- iris / musculus ciliaris hypoplasia,
(csokkent myosist okoz)
Kardio- - dilatatio aortae ascendentis ( amely - mitralis prolapsus +- regurgitatio
vaszkularis legaldbb a Valsalva sinust érinti) +- - arteria pulmonalis communis
rendszer: regurgittatio dilatatio  billentyiibetegség  vagy
- dissectio aortae ascendentis periférids pulmonalis stenosis vagy
minden mas  nyilvanvald ok
hianyaban < 40 év
- mitralis anulus calcification <40 év
- aorta descendens dilatatio, vagy
dissectio < 50 év
Légzészerv: - - spontan PTX

Bor és az alatta

1évo kotoszovet:

Dura:

Csaladi
anamnézis /
genetikai
vizsgalat:

- lumbosacralis dura ectasia (CT, MR)

- kdzvetlen csaladtagnal diagnosztoizalt
MEFS

- genetikai vizsgalattal bizonyitott
FBN1 MFS-ben ismert mutacioja

- diagnosztizalt Marfan-syndromas
csaladtagtol 6rokolt FBN1 haplotipus
az utddban

- tid6cstucesi bullak (MRTG)

- stridk (sulygyarapodas, terhesség és
rendszeres erdltetés nélkiil)
- visszatérd incisionalis herniak

3. Tablazat: A marfan-syndorma diagnosztikai kritériumai [A. De Paepe, R. B. Devereux, H. C.
Dietz, R. C. Hennekam and R. E. Pyeritz, Revised diagnostic criteria for the Marfan Syndrome.
American Journal of Medical Genetics 62 (1996), pp. 417-426] Megjegyzés: néhany kritérium csak
az életkor elorehaladtaval jon eld, ezért gyermekekben kevésbé lehetnek apparensek az egyes

manifesztdciok



Szivsebészeti kezelést igénylb elvaltozasok MFS-ben

Az alabbi Osszefoglalas a syndroma altal okozott lehetséges kardioldgia, szivsebészeti
kezelést igényld kimeneteleket, szovodményeket, diagnozis felallitasdhoz sziikséges eszkozos

vizsgalatokat, valamint a lehetséges kezelési mddozatokat mutatja be tdmoren. (4. Tablazat)

Tiinetek, jellemzok Sz6védmények Diff.dg. Dg. Terapia Prevencié
- 80%-ban fordul elé - dissectio - mas -TTE - B-BL
A - asymptomas - regurgitatio kotészoveti -TEE -ARB
n - regurgitacios zorej betegségek - MRTG
e - secunder congestiv SZE - atherosclerosis - CTA M
u - vena cava superior sy. - syphilis - MRA U
r - dyspnoe, kohogés, haemptysis, - infekcids T
y recurrens pneumonia (trachea eredet E
s compressio, dislocatio) - GCA T
m - dysphagia (esophagus nyomas) - a0. trama
a - rekedtség (n. laryngeus nyomas) - dissectio
- mellkasi fajdalom (37%)
- hatfajdalom (21%)
A D - letalitas -ACS -TTE - anti-
o i (vérzés, -PTX -TEE M hypertenziv
s - 90% Stanford A tipust infarktus: agy, -PE - MRTG U gyogyszerek
s erds, tépo, hatba sugarzé mellkasi sziv, vese) - Esophagus - CTA T
t e fajdalom - chronikussa ruptura - MRA E
ae - olykor asymptomatikus, esetleg valas -DSA T
t  bizonytalan nyaki, mellkasi fajdalmak
i
0
R - asymptomatikus - BK volumen -TTE
e - palpitatio terhelés - TEE
g - faradtsag - dilatatio - MRTG
u - angina pectoris - excentrikus -CTA M
r - SZE jelei (kés6i stadium) hypertrophia - MRA U
g - Musset-jel, Miiller-jel, Quincke-jel, - BK funkci6 - EKG T
i Hill- tinet csokken E
t - Corrigan-pulzus (celer et altus), - EDP n6 T
a Durozier-jel - EF csokken
t - szivesucslokés ki- és lehelyezett -SZE
i - protodiastolés zdrej, ejectios systolés
o zorej (JPS II), III. hang
pr - asymptomatikus - ritmuszavarok -TTE M
ol - atipusos mellkasi fajdalom, palpitatio, - vezetési -TEE U
Map syncope zavarok - EKG T
1 sz - mezosystole, késbsystole zorej - mitralis E
t us regurgitatio T
»re ~BP, BK - MRTG
| & - faradékonysag volumenterhelés - EKG M
; ur -le- és kihelyezett emeld - BP dilatatio -TTE U
¢ 8i szivesucslokés - pulmonalis - TEE T
ta - holosystolés zorej (enyhe: késésystole hypertonia E
ti  zOrej) - anulus T
0 calcificatio

4. Tablazat: A MF'S szivsebészeti kezelést igénylo elvaltozasai



Il. Anatémiai alapfogalmak

Az ,,A” tipust aorta disszekcidé alkalmazott anatomiai és strukturalis vonatkozasainak

attekintését harom alfejezet foglalja 6ssze. [2] [3] [4] [5] [6] [7]
1. Az aorta kezdeti felsé részeinek leirasa
2. Az extrakorporalis keringés kaniilalasanak artérids tajékai

3. Az agyalapi artérias gylrli (Willis)

1. Az aorta kezdeti, felsé szakasza (systema aorticum superius )

Az anatomiai nevezéktan két részt kiilonboztet meg, a kezdeti felszalld részt (aorta
ascendens) és az aortaivet (arcus aortae). Testut (1920) csak egy szakaszt ir le, az aortaivet,

amelynek kezdeti, perpendikuldris része a felszallo aorta.

Az aorta szakaszok a fels0 mediastinum harmadik, artérids rétegét képezik, amely el6tt a

thymus és a nagy vénak sikja, mogotte a visceralis tracheo-oesophagealis réteg talalhato.

Skeletotopiailag az aorta ascendens a bal harmadik bordaporc alsé szélétdl a jobb mésodik
sternocostalis izililet felsd széléig tart, ahonnan az aortaivben folytatodik, hatra a negyedik

hatcsigolya testének bal felszin€ig.
A sebészeti anatdmia az aorta felsd szakaszat harom szegmentumra osztja:

a) az els@ szegmentum a legnagyobb rész, az intrapericardialis helyzetli aorta

ascendens, mely a bal kamra aortaszajadékatdl a tr. brachiocephalicus eredéséig tart;

b) a masodik szegmentum az aorta horizontdlis suprapediculéris része, melybdl a

nagy szupraaortikus arterias torzsek erednek;

c) a harmadik szegmentum az arcus aortae hatsé része, ami a bal a. subclavia
eredésétdl a ductus arteriosus maradvany szalagjanak tapadasaig tart, melytdl az arcus a mellkasi
aortaban folytatddik. Az aorta kalibere az atmenet kozelében (Th3-Th4 csigolyaknal) kis fokban

2

besziikiil (isthmus), ezért a részt ,,isthmicus aortanak” is nevezik (kongenitalis defektusa a

coarctatio aortae).
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Aorta ascendens

Hossza 5-6 cm, atmérdje 3-3,5 cm. Eredési supraventriculdris része ampullaszeriien tag
(bulbus), melynek megfeleléen lumene is 6bolszerti (sinus Valsalvae), és az aorta billenty(i harom
félhold alaku tasakjat (vitorlait) tartalmazza, a jobb és bal ,coronaria” és a dorzélis billenty(i

vitorlat. A tasakok felett korkords vonal a ,,sino-tubularis” red6.

Az aorta ascendenst az elolrdl keresztezd és mogotte halado tiidoverdértorzzsel a szivburok
iirege korililveszi a pericardium arterids athajlasi vonala alatt, mely az aortdn a truncus
brachiocephalicus, a trruncus pulmonalison ennek oszlasdnak magassdgaban van. Az epicardo-
pericardialis athajlas alatt a két értdrzs kozott ujjnyi harantjaratdban a Theile-6bdl talalhatd (sinus

transversus pericardii), mely koriiltapinthat6, valamint az erek leszoritasa elvégezheto.

A felszallo aorta intrapericardialisan a szivbazis részeivel, a két pitvar eliils6 falaval, a jobb
fiilcsével és a v. cava superior intrapericardialis részével érintkezik. Az ér koriil vegetativ idegfonat

¢s chemo-baroreceptor reminiszcenciak (aortico-pulmonaris vagy paraaortikus testecskék) vannak.

A felszalld aorta rovid extrapericardialis atmeneti része mogott talalhatd a tr. pulmonalis

oszléasa ¢€s a harantiranyt jobb tiidOartéria.

Arcus aortae

Az iv a fels6 mediastinumban felfelé és balra domborodik sternovertebralisan,
konvexitasanak legmagasabb pontja az incisura sternalis alatt 2,5 cm-re van. Morfologiai tipusa
lehet nagyobb (sagittalis tipus) vagy kisebb (horizontalis tipus) konvexitdsi. A mediosagittalis
sikhoz viszonyitva 20-45°-0s szoget képez. Hossza 6 cm, atméréje 2,5-3 cm, az isthmusnak

megfelelden atlag 2 cm.

Homorulataval a bal tiidokocsany felett ativel, jobbra a tracheét és a nyeldcsovet keresztezi,

melyeken sekély benyomatot képez, valamint leszallo részével a ductus thoracicust.
Bal oldala a mellhartya és a tiido felsé lebenyének mediastinalis suprahilaris felszinén halad.

Az iv el6tt haladnak lefelé a nervus phrenicus prepediculdrisan és a nervus vagus le ¢€s
retropedicularisan, valamint a vegetativ autonom idegrendszer rostjai. Ezek egyrészt a sympathicus

hatarkdteg nyaki szakaszéban (truncus symphaticus) atkapcsolédd és onnan kilépd szimpatikus
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cardialis rostok, masrészt a bolygoideg paraszimpatikus rostjai, melyek a cardio-aortikus
idegfonatot képezik. Szivsebészeti beavatkozasokban fokozottan kell {igyelni a rekeszizmot
beidegzd nervus phrenicusra és a bolygodiedgre, valamint annak az aortaiv alatt hatrafelé¢ futo

részére, a nervus laryngeus recurrensre.

Az iv als6 felszine és a tiidokocsany kozotti keskeny résben (Wrisberg-rés) kanyarodik
alulrdl és hatulrél megkeriilve az aortaivet a visszahajlo vagus ag, a nervus laryngeus recurrens. Itt
talalhatdé a Botallo vezeték (ductus arteriosus) obliterdlt maradvanya - az arterids szalag
(ligamentum arteriosum), a truncus pulmonalis oszlas (vagy az arteria pulmonalis dextra) és az
isthmikus aorta fala kozott. A résben talalhatd az apr6 Wrisberg ganglion cardiacum, és az iv also

felszinébdl eredd szamfeletti arcus agak (thymus és horgd).

Az aortaivet vékony, a periaorticus nyirokcsomocskdkat tartalmazo laza kotészoveti
cellulogangliondris hiively (Braine nyoman, [2]) veszi koriil mely a mediastinalis kdtdszovet része,
Osszefonott kornyezetének perivisceralis boritékaival, és ezekhez vékony kotdszovetes szalagokat

kiild (Treitz-féle aorto-tracheo-oesophagealis szalag).

Supraaortikus értorzsek

Az arcus aortae konvexitasabol erednek a fej és a nyak nagy értorzsei, melyek mediastinalis

.....

27%). [3] [5]

Eredésiiket elolrdl a vena brachiocephalica sinistra keresztezi balrdl jobbra ¢€s lefelé. Elottiik
a pajzsmirigy vénds fonata talalhatdo, ami a vena brachiocephalica sinistraba torkoll (plexus

thyreoideus impar).
Az iv harom nagy aga:

1) Truncus brachiocephalicus (arteria anonima): 3-4 cm hosszu, atméréje 12-15
mm, az arcus eliils6 részébdl ered, ferdén dorsolateralisan felfelé halad, a jobb sternoclavicularis
izlilet alatt két agara, az arteria carotis communis dextrara és arteria subclavia dextrara oszlik,

melyek mediastinalis részei (prescaleno-trachealis, prescalenikus) nagyon révidek.

2) Arteria carotis communis sinistra: az eldbbitél 1-1,5 cm tévolsagra, az iv

legmagasabb szintjén ered és a nyak carotis rekeszében halad. Az elébbi két ér eredése és melliiregi
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részei villaszerlien kozrefogjak a trachea oldalsd-mellkasi részét.

3) Arteria subclavia sinistra: az iv leszall6 harmadabol ered, prescalenikus része a

bal tliid6cstcson athajlik és sekély benyomatot képez.

Szamfeletti artéridi az arteria thyroidea ima (Neubauer, Descript. art. inom. et thyr. Imae.,
Jenae 1772.), mely az iv konvexitdsabol ered kiilon 4gként, vagy mint a truncus brachiocephalicus

aga (gyakorisaga 6-10%), valamint az ivbol eredd arteria vertebralis sinistra.

.....

- a bal arteria carotis communis kozdsen ered a truncus brachiocephalicusszal, lefutasa

praetrachealis;

- szimmetrikus eredések, nincs truncus brachiocephalicus, ennek agai az ivbdl kiilon-kiilon

erednek;

- a jobb (!) kulcscsont alatti veréér az iv bal részén ered, és a nyeldcsd mogott ferdén
huzodik jobbra az interscalenicus rés felé (a. lusoria). A nyeldcsd falat kiviilr6l komprimalhatja

(dysphagia lusoria). [8] (Lasd: Abrak, képek c. fiiggelék)

2. Az artéria-kanlilalas tajékai az aorta miitétekben

Extracorporalis keringésben az artéridk kaniilalasat tobb tényezé hatdrozza meg,
els6dlegesen a miitéttechnikai szempontokat figyelembe véve az aortagyokhoz, ascendenshez, ivhez
vald hozzaférés valamint a perfizio sikeressége, amin a cerebralis hypoxia elleni védelem mulik.
Az artérias kaniilalas torténhet az aortdn (centralis), a hodnalji ¢és a subinguindlis tajékban
(periférias). A behatolasi utak az arteria axillaris postpectoralis valamint az arteria femoralis
subinguinalis részei. Ritkan, de kaniilalhat6 a szivcstcs is (transapicalis kaniilalas). Alkalmazhatunk

még specialis esetekben direkt modon centrélis kaniilalasokat is (a. carotis communis, a. anonima).

Az arteria axillaris és a hénaljtérség

A honalji veréér az arteria subclavia folytatdsa, a cervico-axillaris csontos-ligamentaris
csucsi gylirtin 1ép be, és a nagy mellizom alsé szélénél, a circumflex agak alatt végzddik, ahol a kar

verderében folytatodik.
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Hossza 8-12 cm, atmérdje 6-8 mm. Lefutdsdt meghatarozza a kar helyzete. Flexioban
homoru, abdukcidoban horizontalis, hiperabdukcidoban és extenzidban domboru, utolsé szakasza
feliiletesen talalhato (sebészeti rész) kozel az axilla alapjat alkoto réteghez. Pulzacioi az axillaban

jol tapinthatdak.

Kollateralis agai anasztomotikus gytiriiket képeznek periscapuldrisan, az arteria subclaviaval
(periscapuldris gytirti), mellkasi leszallo 4gai a mellkas oldalsé felszinén (thoracalis gytri),
korkords agai a humerus sebészi nyaka koriil (perihumeralis gytiri). Legfontosabb oldalaga az
arteria subscapularis, mely hatrahajlo, és a medialis honaljrésen a lapocka csontos felszinéhez
halad, ahol szdmos anasztomozist hoz létre. A scapulo-axillaris artérids rendszer funkciondlis
bypass a honaljartéria lekotésénél a felso végtag részére, ha a lekotés az arteria subscapularis felett
torténik.

Az arteria axillaris lefutasa centralis, t6le medialisan talalhatdé a vena axillaris, valamint a

karfonat lateralis, medialis és dorsalis fasciculusa, melybdl a fels végtag idegei allnak Ossze.

A lateralis nyaldbbol a nervus musculocutaneus és a lateralis nervus medianus gyokér, a
medialis nyalabbol a nervus medianus medialis gydkere, a nervus ulnaris €s a kar—alkari boridegek

erednek. A hatso nyalab dgai a nervus radialis és a nervus axillaris.

A nervus medianus gyokerei az artéria eliils felszinén egyesiilnek és antero-lateralisan
haladnak. A régi6 falaihoz haladé rovid plexus brachialis dgak keresztezdnek az érrel pre- és

retroaxillarisan.
Az artéria és a honaljgodor piramis elrendezddésii falainak viszonyai:

Az eliilso falat, mely egészében a mellkasfal felsé része (regio pectoralis) a fedéréteg
alatt, a nagy mellizom ¢és podlyaja, mélyen a kis mellizom ¢és a clavipectoralis pdlya alkotja. Az
eliils6 fal sebészi behatolasi kapu a musculus pectoralis minor és clavicula kzotti haromszoghoz,

amelyben az artériat a nagy mellizom alatt csak a fascia fedi.

A medialis és hats6 falai izmosak, melyekre az artéria fekszik (musculus serratus

anterior felsé csipkéi, musculus subscapularis, a honaljrekeszeket hatarol6 izmok).

Lateralis falat a musculus coracobrachialis, mely az ér szatellita izma, €s a musculus

biceps brachii fejeinek eredése alkotja.

Also fala a honaljgddor alapja, a bor és a subcutis alatt az axilla tartalmat a Gerdy-

féle fliggeszto szalag fedi, ami a két mellpdlya egyesiilésébol jon 1étre.

A falak kozotti axillaris godor lazarostos kotdszovetében 25-30 nyirokcsomo talalhato,
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melyek egyrészt a honalji vérerekhez, masrészt a falakhoz csatlakoznak.

Az arteria axillaris - klinikailag a musculus pectoralis minorhoz viszonyitva, amely részben

takarja - harom részre oszlik:
Prepectoralis (suprapectoralis) rész: a clavipectoralis haromszogben;
Retropectoralis rész: a kis mellizom alatt;

Postpectoralis (subpectoralis rész): a musculus pectoralis minor széle utani szakasz, a
legfeliiletesebb, elol a musculus pectoralis major, az axilla alapjandl csak a feliiletes rétegek
boritjak. Liiktetése jol tapinthatd, a valliziilet csontos alzatdhoz nyomhato (digitalis compressio). A
musculus coracobrachialishoz tarsulva a kar sulcus bicipitalis medialisdban mint karverdér

folytatodik.

Artérias kantilalasra felhasznalhato az arteria brachialis is (Galajda nyoman, [9]), melynek
lumenatmérdje 5-6 mm (lumenébe egy 20 F kaniil bevezethetd). A sulcus bicipitalis medialisban
feliiletesen fut, jol tapinthatd, és konnyen feltarhat6. Az artéria a sulcusban a Cruveilhier
csatorndban (canalis brachialis) halad, melyet hatul a medialis izomkozti sovény, eldl és laterdlisan

a musculus branchioradialis, medialisan a karpolya hatéarol.

Az artéria lefutdsa megfelel annak a vonalnak, amely az axilla kézepét 6sszekoti a biceps

tapad6 inaval.

A combartéria és a subinguinalis térség

Az arteria iliaca externa folytatdsaként fut a ldgyékszalag (ligamentum inguinale) alatt,

ennek kozepét a medialis combbiityokkel 6sszekotd vonalnak megfelelden.

A combartéria lefutdsdban athalad a lagyékszalag alatti térség lacuna vasorum részén,
subinguinalisan a Scarpa-féle femoralis haromszégben, majd az adductor csatorndn, amelyen

keresztiil a comb hatso als6 rekeszében folytatodik mint arteria poplitea.
A fels6 scarpalis harmada kaniilalhat6 a subinguinalis tajékban.

A Scarpa haromszog vetiiletét hatarold képletek rajzolatanak (lagyékszalag, musculus tensor
fasciae latae, musculus sartorius) kdzépvonaldban az artéria pulzacioi tapinthatok, itt feltarhato, és a

csipdiziilethez komprimalhat6 digitalisan.
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A haromszognek megfeleld rekesz falait feliiletesen a combpodlya hatdrolja, a mélyben
talalhaté izmos arokban (fossa iliopectinea) a combartéria hossza 10-12 cm, atmérdje 1 cm.
Feliiletes hasfali agai az eliilsé felszinérdl erednek a lacuna vasorum alatt 1 centiméterrel, mély
hats6 4ga a mély combartéria, amelynek eredése dorsolateralis, a ligamentum inguinale alatt 4-5
centiméterrel. Az artéria kaniilalasat rendszerint ennek eredése felett végezziik. Az arteria profunda
femoris oldaldgai anasztomizéalnak pericoxalisan az arteria iliaca interna fali 4gaival. Az arteria

iliaca externa és interna kozott nincs anasztomozis.

A verticalis helyzetli artérids szegmentum a kozépvonalban a medialisan halad6
combvénaval Osszetapadva kozds kotdszovetes hiivelyben van. A medialis fekvési lacuna
vasorumon athaladnak az érkotegen kiviil a nervus genitofemoralis femoralis aga és a Cloquet-
Rosenmiiller mély inguindlis nyirokcsomo is itt talalhatd. A hasiireg felé a femoralis gytrtit a fascia
transversalis fedi. A gylirli a combcsatorna felsd nyilasa, amelyen at kialakulnak a combsérvek.
Lateralisan talalhaté a lacuna musculonervosa, melyen a nervus femoralis és musculus iliopsoas

haladnak at a combra.

Mindkét lacuna kozlekedik a retroperitoneummal, az artéria vérzései retroperitonealis

haematomat okozhatnak.

A trigonum femorale felsd medialis felének subcutisdban halad a vena saphena magna
termindlis része, melynek ive a fascia lata ovalis nyildsan (hiatus saphenus) halad keresztiil, amelyet
lyukacsos polyalemez fed (fascia cribrosa), majd a vena femoralisba torkollik. Epifascidlisan az
ivhez feliiletes véndk (vena epigastrica superficialis, vena circumflexa ilium superficialis, venae
pudendae externae, vena saphena accessoria lateralis és medialis) konvergédlnak (vénds csillag).
Koriilotte talalhatd a feliiletes lagyéki nyirokcsomdk (nodi lymphoidei inguinales superficiales)

verticalis csoportja. [10]

3. Az agyalapi artérias gydird (Willis)

Az agyveld vaszkularis szovodményei (ischaemia) elég gyakoriak az ,,A” tipusu aorta
disszekcioban. Az egyik oldali k6zos fejverderet gyakrabban érintheti az ,,A” tipust disszekcio (a
truncus brachiocephalicus eredésére raterjed), vagy valamilyen vaszkularis torténés embolia,

trombodzis, vagy a miitét sordn torténd iddleges leszoritds miatt.

A kétoldali agyfélteke vérellatdsaban az agyalapi anasztomotikus gytrinek dontd

jelentdsége van, amennyiben morfologiailag és hemodinamikailag megfelel a kiegyensulyozott

16



kétoldali keringés feltételeinek.

Az agyvel0 alapi részén kialakult verderes gytiri megnevezése meghonosodott mint Willis-
hexagon. Konyvének (Cerebri anatome nervorumque Amsterdam 1664 — Lasd: Képek, abrak c.
fiiggelék) nyolcadik fejezetében, az Arteriae on varies animales (49-65. oldal) a gyliri nincs leirva,
ugyanakkor az dbra mellékletében (Lasd: Képek, abrak c. fiiggelék), melyet Christopher Wren,
koranak hirneves épitésze illusztralt, a gylriit anatdmiai pontossaggal lerajzolta (rézkarc, Teleki

Téka, Marosvasarhely).

Az agyalapi gylirli a hdrom agyi artérids fOtorzs, a két arteria carotis interna és az arteria
vertebro-basilaris kozotti anasztomozis, amelyek kozott a kapcsolatot kozlekedd erek (arteriae

communicantes) teremtik meg.

Idedlis felépitését hexagonalis forma jellemzi, hat pillér, vagy artéria-szegmentum alkotja.
Eliils6 pillére az arteria communicans anterior. Anterolateralisan mindkét oldalon az arteria cerebri
anterior kezdeti szakasza (pars precommunicans) alkotja. Oldals6 szdgletét az arteria carotis interna
atmenete az arteria cerebri mediaba, postero-lateralisan mindkét oldalon az arteria communicans
posterior képezi. Hatsé pillérét a kétoldali arteria cerebri posterior mint az arteria basilaris végagai

alkotjak (pars precommunicans). (Lasd: Képek, abrak c. fliggelék)

A circulus arteriosus tehat intercaroticus és carotico-basilaris anasztomoézisokat képez,
funkcionalis kompenzatdrikus szerepe van, ugyanakkor jelentéséggel bir a cerebrovascularis
pathologidban, mivel aneurizmak, agyvérzések aranylag gyakori helye. A pillérek kalibere ideélis
gylrli esetében egyforma, ugyszintén a kor felépitése szimmetrikus (foetdlis tipusu gytri).
Postnatalisan és a felndtt korban a gylirli aszimmetrikussa valik, hipoplazias vagy atrofizalt

pillérekkel, és nyitotta, rendszerint a communicans dgaknak megfelelden.

.....

részletesen Lazorthes és munkatdrsai végezték, akik 22 morphologiai tipust irtak le. [11] Az
aszimmetrikus gylrli kialakuldsa valdszinlileg - a foetus fejmozgasainak kdovetkeztében,
kompresszios hatasok kovetkezménye. Rendszerint az arteria communicans posterior hianyozhat,

vagy hipoplazias. [12] [13]

Az arteria communicans anterior, a sokszog eliils fala, 2,6%-ban hidnyzik, ilyenkor a

sokszdg eldl nyitott, mas esetekben (14,8%) szamuk kett vagy hdrom lehet.

Dilatalt akkor, ha az egyik arteria cerebri anterior hypoplasias. Az ér aneurizmai ennek

hipopléazigja esetén gyakoriak (22%).
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Az arteria cerebri anterior precommunicans szegmentuma atrézids vagy hipoplazias lehet

egyik oldalon (2-4%).

Az arteria communicans posterior hidnyozhat (3,5%) vagy hipoplazias, filiformis (30%)

egyik, vagy mindkét oldalon.
Az arteria cerebri posterior hidnyaban, ennek eredése attevddik az arteria carotis internara.

A gytrt pilléreinek bels¢ feliiletérdl perforans centralis (anteromedidlis) agak erednek a
mély diencephalo-telencephalo struktirdkhoz (thalamus, metathalamus, hypothalamus, corpus
striatum, capsula interna), ugyanakkor a nagy cerebralis artéridk kilépési helyei a {6 értorzsekbol

jelentdsek a cerebralis artéridk aneurizmainak lokalizacidiban.

Lazorthes a pilléreket ,domindns” ¢és “domindlt” tipusuaknak jeloli, amelyek

crer

szerepiik jelentds. (Lasd: Abrak, képek c. fiiggelék)

lll. Az aorta falszerkezete

Az aorta az elasztikus falu artéridk csoportjaba tartozik, falszerkezetét harom réteg alkotja:

belso fal, elasztikus media és kiilsé adventitialis réteg. [2]

Az intima egyrétegli, poligonalis endothel sejtek alkotjak, melyek alaphartyan tapadnak és
az ¢ér endotheliumat képezik. Vastagsdguk 1 millimikron, laposak, egymashoz szorosan kotddnek,
er6s junkciondlis komplexekkel. Kulcsszerepiik van az érfali homeosztazis szabalyozasban és a
vérkeringés fenntartasaban. Szerepiik van proliferativ tulajdonsaguk folytdn az érfal kaliberének

novekedésében és az endothelium sériiléseinek kijavitasaban.

Az endothelialis sejtek luminalis felszinén kis caveolak, vacuolak taladlhat6ak, amelyeknek a

transendothelidlis transzportban (transzcit6zis) van szerepiik.

Az endothelium a glikoproteint tartalmazé granulumokban az extracellularis matrixot (von
Willebrand faktor), €s az endotheliumot védé és aktivald faktorokat termelnek és tarolnak
(antikoagulansok, vazokonstriktorok és -dilatdtorok). Az intima az életkorral magvastagodik,

proliferal, sériilékenny¢ valik (neointima).

Subendothelidlisan vékony rétegek, extracellularis matrix, kollagén és elasztikus rostocskak,

valamint elszortan kis simaizomsejtek szorosan kotik az endotheliumot az elasztikus fal belsd
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lemezkéjéhez (subendothelidlis intima).

A tunica media elasztikus fala lemezes szerkezetli, a belso elasztikus laminahoz (membrana
elastica interna) az intima szorosan tapad. A kiils6 lemezhez (lamina elastica externa) az adventitia

lazan rogziil.

A membranokat szabdlyosan elhelyezkedd elasztikus rostokbol 6sszedlldo lemezkék képezik,
amelyek elhelyezkedése megfelel az ér lumenének iranyanak. A lemezkék szdma atlagban 52,
amely az aorta novekedésének aranyaban sokszorozddik (0jsziilott aortafalaban 40 lemezke van).
Minden lemezkének az interlamelldris zondjdban kotdanyag van. A lemezke €és a matrix tere

egyiittesen a ,,Jamellaris egység”, melynek vastagsaga 11 millimikron.

A kollagén és elasztikus rostok parhuzamosan ¢€s semispiralisan rendezdédnek. Mig a
kollagénrostok inextensibilisek, az elasztikus rostok nyutjthatoak, energiatarolok, a keringési

viszonyokhoz alkalmazkodnak (értagulés, érkaliber visszaallitas — szélkazan-funkcio).

A lemezkék kozotti matrixban simaizomsejtek és fibroblastok vannak. Aorta disszekcidban a
lemezkék szétdarabolddasa, degenerativ 1ézidja okozza a ,két csé” aortafal allapotot.

Kovetkezménye az intramuralis haematoma, parhuzamos fali keringés, falruptura, vérzés.

Az adventitia vékony kotOszoveti kiilsé réteg, kollagén ¢€s elasztikus rostokat tartalmaz,
sejtes elemeket (fibroblastok, macrophagok), valamint az aorta sajat ereit (vasa vasorum), ideg- €s
nyirokhalézatat. Az a feltételezés, hogy a disszekald aorta ruptirdjat elsdédlegesen a vasa vasorum

necrosisok okozzak, tulhaladott.

IV. Etiopathogenesis, patophysiologia

Az aorta disszekcio, kiilonés tekintettel az akut Stanford ,,A” tipusra

Az aorta disszekcid pontos etioldgidja részben ismert csak. 40 év kortili esetekben az aorta
falaban a media degeneracidja congenitalis, a Marfan-syndroma hajlamosité ok. Idésebb korban
szerzett tényezOk szerepelnek mint a magasvérnyomads-betegség és arteriosclerosis. Az IRAD
adataira tamaszkodva megallapithatjuk, hogy az AAD kialakuldsédban egyértelmii szerepet jatszik a
magas vérnyomds (289 paciens 69,3%-t érintette). Tovabbi kisérdbetegségként a kovetkezd
korképek tlintek fel: atherosclerosis (24,4%), aortaaneurizma (12,4%), a Marfan szindroma (6,7%),
diabetes mellitus (4,3%) ¢€s el6z0 aortadisszekcio (3,9%). A vizsgalt betegek 15,9%-a esett at el6z6
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szivsebészeti beavatkozason. latrogén AAD-t (pl. szivkatéterezés, aortotomia) az esetek 4,8-ban
okoztak. [26] A fobb kockézati tényezdk kozott tartjuk szdmon a magas vérnyomds mellett az
atherosclerosist €s a dohanyzast, illetve a genetikai eltéréseket (Marfan szindréma, anuloaorticus
ectasia). Az AAD etiologidjaban 40 év alatt elsé helyen all a Marfan-szindréma, mely betegség
80%-ban fordul eld aortagyok-dilatacio, mely az AAD leggyakoribb prediktora. Prediszponélhat az
aortadilaticid, mely a kongenitélis bicuspidalis aortabillentyli gyakori tirsanomalidja. Ujabban

kokainfogyasztassal is Osszefiiggésbe hozzak az AD kialakulasat. [27]

Manapsag 5 {6 tipusra osztjuk az AD-t Svensson szerint (1999) [20] (5. tdblazat).

Tipus Leiras
1 Az intima/media szétvalasa, kettds lumen (klasszikus)
2 Intramuralis haematdéma; intima/media szétvalasa; képalkotd eljarasokal nem talalhato

intraluminalis szakadas vagy flap
Intima szakadas haematoma nélkiil (diszkrét disszekcid) és excentrikus kidudorodas

Atherosclerotikus penetrald ulceratio, altaldban az adventitidig terjed, lokalizalt
haematoémaval

5 Iatrogén vagy traumas AD

5. Tablazat: Aorta disszekcio tipusok (Svensson, 1999)

A disszekcio klasszikus definicioja, — melyet mint kifejezést Laénnec hasznalt eldszor a
folyamat és eredményének leirasara [21] — az ér lapszerinti szétvalasa (Lasd: Abrak, képek c.
fiiggelék), melyet tobb, mint 75%-ban az intimarepedésen keresztiil az érfalba aramlé vér okoz,
kialakitva ezzel egy allument. [22] Ha nem taldlhaté intimarepedés, az aorta al és valodi lumene
egymassal nem atjarhato és a media rupturdlodott, akkor beszéliink — a vasa vasorumbdl eredd -
intramurélis haematomarol (IMH), ami teljesen kifeljett disszekcidhoz vezethet az intima
masodlagos rupturdjaval az esetek 21-47%-ban. Regresszio csak mintegy 10%-ban kdvetkezik be
[23] Az AD-k 10-15%-a IMH. [22] Az IMH 1. tipusaban az aortafal bels¢ felszine sima, a lumen.
kisebb, mint 35 mm, a falvastagsag tobb mint 5 mm, a II. altipusban viszont a fal egyenetlen
szklerotikus, az aortaszakasz dilatalt, tobb mint 35 mm 4tmérd;jii, és az atlagos falvastagsag 13 mm.
Klinikai megjelenése ¢és prognozisa a klasszikus disszekcidhoz hasonld, annak prekurzora lehet.
[24] [25] Az ulcuson keresztiil a falba penetralo vér I1. tipusa IMH-t okozhat. kimenetelii A diszkrét
AD soran az intima részleges rupturdjat kovetden kis teriiletii bevérzés talalhatdé a mediaban. A
traumds AD altalaban az isthmusban keletkezik. A iatrogén AD leggyakoribb oka a coarctatio

perkutan ballonplasztikdja, az IABP vagy a mtéti aortotomia. A katéterezés okozta AD altalaban
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retrograd. Ez a tipus az 6sszes AD legfeljebb 5%-at teszi ki. Az allumenben talalhatd dramléstol és
az intimarepedés jelenlététdl fliggden kiilonboztetjiik meg a kommunikald és nem kommunikald
AD-t. Klasszikus AD-ben tehat akkor beszéliink nem kommunikalé altipusr6l, ha nincs
intimarepedés, ha nincs aramlas az allumenben, ¢és a levalt intima mozgasa csokkent vagy hianyzik.
A disszekcidkat lokalizaci6 szempontjabol Stanford (1979) majd késdbb DeBakey (1982)
osztalyozta (6. tablazat).

Tipus: Proximalis Disztalis
DeBakey I DeBakey II DeBakey III
Stanford A Stanford B
Gyakorisag (%) 60 10-15 25-30

6. Tabldzat: Az aorta disszekciok osztalyozdsa

Az aorta disszekcié minden tipusanal az érfal strukturalis elvaltozésai azonosak, 1ényegében
a media kollagén rétegének gyengiilése okozza, melyeknek okai genetikaiak vagy szerzettek, és

olyan kiilonb6z6 korfolyamatok szovédményei, amik az érpalyakat érintik.

Etiologiatdl fiiggetleniil a korbonctani kép azonos, ha a bevérzés idével az aorta faldba
beivodik, azt véres imbibacionak hivjuk. Az ,,A” tipust aorta disszekcid sulyosabb lefolyasu akut
forméja (80%) haldlos, kronikus formaja (20%) kétséges kimenetelii. [14] Akut aortadisszekciorol
14 napos fennalasig, mig kronikus aorta disszekciorol 2 honapos fennallas utan beszéliink, mig a két

intervallum kozo6tt subacut a folyamat. [28] (7. tablazat)

Az aorta disszekcio klinikai formai és tipusai

A korkép lefolyéasa alapjan, az idétényezd fiiggvényében a leggyakoribb az akut forma
(85%), a betegek kezelés nélkiil 1 héten beliil meghalnak. A krénikus forma (15%) kimenetele
kétséges, a tulélési idé hosszabb, és spontan is gyogyulhat.

Az akut aorta disszekcionak két tipusa van, melyek osztalyozasa, anatomiai, fejlodéstani és
klinikopatologiai egységiikon alapul:
Stanford ,,A” tipus(De Bakey I-II tipus): proximalis disszekci6 az aorta szijadéka és

isthmus kozott, a felszallo €s az aortaiv (melyek a bal I'V. kopoltyuartéria szarmazékai) 1ézioja.

Stanford ,,B” tipus(De Bakey III tipus): disztalis disszekcid, a leszalld aorta (mely a

dorsalis aortabol szarmazik) 1ézioja.

7. Tablazat: Az aorta disszekcio idobeli, téerbeli anatomiai, fejlodéstani viszonyai
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Mivel az aorta falszerkezete karosult és nem az orso- vagy zsdkszeri tagulat okozza, a

,,disszekans aneurizma” elnevezés mellézhetd.

Az intramuralis bevérzés az intima berepedés kovetkezménye. Az endotheliumot szorosan
kotik a media faldhoz a subszerdzus adhézidos komponensek, ezért kiilon nem valik szét a
kotészovetes faltol. A media lemezszerli széthasaddsa (klivacidja) bevérzés kovetkezménye. A
haematoma az érfal lemezszerli szétvalasat eredményezi egy belsd falrészre, melyet az intima
valamint a media belsd rétege, és egy kiilsd falrészre, melyet a media kiils6 rétege €és az adventitia
képez. A cirkulérisan lezajlé disszekcid két egymasba dugott csé format alkot, melyek kozott ugy az

aorta lumenében mint a két falrész kozott is torténik véraramlas (parhuzamos véraramlas).

A kiilsé fal gyengiilése gyakoribb az ,,A” tipusu korformaban, mely ilyenkor bereped, az
intramuralis haematoma attori katasztrofalis vérzést, szivtamponadot, mediastinalis compressiot
okozva. A bels6 fal benyomasa sziikitheti az aorta lumenét, a koszoruserek és az agyi értorzsek
szdjadékait.

Szovettanilag a media kotoszoveti és elasztikus szétdarabolodéasat, apré mukoid tartalmi
cisztak megjelenése koveti (Erdheim-féle cisztikus mediadegeneratio). Szovettanilag a Marfan-
syndromas betegekben gyakori az aorta media rétegének necrosisa, aminek kovetkeztében spontdn
ruptura vagy disszekcid alakulhat ki. Ehhez hasonlé az Erdheim-féle cisztikus medianecrosis, az
aorta mediaja cisztikusan degeneralodik, az elasztikus rostok feltoredeznek és savanyu

mukopoliszacharidok szaporodnak fel, ami alcidnkék-PAS reakcidval mutathato ki.

Biomechanika

Mivel a vér éallando, periodikusan valtoz6 nyomadst fejt ki az erek falara, a vérkeringési
rendszer egyes pontjain, érfal szinti (molekularis hatteri) aktiv és passziv adaptacios
mechanizmusok jottek 1étre a vérkeringés kontinuitasanak fenntartisara. Ennek egyik
legegyszeriibb formdjaként a pulzaciobdl fakadd energiat az érfal rugalmas energidban tarolja
(elasztikus elemek — aorta: szélkazanfunkcid). Az egészséges ¢és kitdgult aortidban létrejovo
aramlasban tarolt impulzus, valamint nyomas tagitja az eret. Az erek dilatacidja, mint az Marfan-
syndroméaban is megfigyelhetd, az elaszticitds csokkenésével jar, ez jellemzd korfolyamattol

fiiggetleniil minden aneurizmara.

A pulzéci6 és dramlasbol adodd nyirderdk az endothelen és a tobbi érfalat felépitd sejtek
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mechanoszenzitiv elemein keresztiil kihatnak annak homeosztazisara, igy a konstitucionalis elemek
folyamatok indulhatnak meg. Alapesetben a kotdszoveti rostok szabalyos mintazatban fordulnak
eld, viszont a noxdknak, erdhatdsoknak megfelelden atépiilhetnek, adaptalodnak. A Klinikai
Kisérleti Kutato- és Human Elettani Intézetben jelenleg is folynak vizsgalatok (melyekben aktivan
részt veszek) e rostrendszer megvaltozasat illetden az agyi aneurizmakbodl és erekbdl késziilt
szOvettani metszeteken, konfokalis laser scanning microscopos feldolgozéssal, képanalizalo
szoftver segitségével. Talan az eredmények hozzajarulnak majd az aorta pathobiomechanikajanak
pontosabb megértéséhez. A MFS molekularis részleteit a kovetkezd alfejezet targyalja, ebben a
fejezetben az egyébként ép érfalban is végbemend biofizikiai folyamatokra és annak alapjaira

szoritkozom.

Az érfal elaszticitdsanak egyes biomechanikai vonatkozésait vizsgéaltam, mas artéris
korfolyamatokban ruptiralt és nem ruptaralt intrakranidlis artérids aneurizmdknal, valamint ép agyi

kontroll ereken (arteria carotis media, arteria basilaris), 6sszesen 52 esetben.

Az intrakranidlis aneurizmdk nagy valoszintiséggel hirtelen halalt okozo ruptirdjanak
mechanizmusa ismeretlen. A biomechanikai komponensek szerepének feltardsara nyujtas-fesziilés
elemzést végeztiink miitéti €p fala €s in vivo ruptaralt aneurizmak, valamint kadaverekbdl szarmazo
agyi kontrollerek mintain. Az aneurizmakbol (ép/rupturalt, n=26/26) és a kontroll artériakbol (a.
cerebri media ACM/a. basilaris AB, n=10/10) 3 mm széles csikokat metszettiink ki, amelyeket 1
oréas kondicionalas utdn 2 percenként, 0,2 mm-es lépésekben nyljtottunk meg hatarterhelésig. A

kialakul6 huzoéerdt (F) regisztraltuk, a falfesziilést (o) pedig szamoltuk.

A ruptiralt aneurizméakbol szarmazd szovetcsikok szignifikdnsan alacsonyabb o6-nél
szakadtak el (330+44 kPa), mint az ép aneurizmak (495+54 kPa) és a kontroll artériadk (ACM/AB
1148+230/1313+£190 kPa). Az ép aneurizmas betegekben a hipertonids hattér aranya 69,2%, a
ruptaralt csoportban 80,8% volt. A hipertonidsokbdl szdrmazd mintak szakitoszilardsaga (459+44
kPa) és a ruptura gyakorisaga (53,8%) nagyobb volt, mint a normotenziveké (273+43 kPa, 38,5%).
A szakitoszilardsag nem fiiggdtt a nemtdl, a dohdnyzastol, az aneurizma lokalizaci6jatol,

gyulladésos infiltracid jelenlététol.

Arra a kovetkeztetésre jutottunk, hogy az aneurizmdk ruptirdja éaltaldnos falgyengiiléssel
Osszefiiggd lokalis folyamat eredménye lehet. A regisztralt huzoerd, falfesziilés €s szakitoszilardsag,
szignifikansan kiilonbozik, az értékek csokkennek a kontrollerekhez viszonyitva €s 1ényegesebben
alacsonyabbak a rupturalt aneurizmdaknal. A hipertonia a ruptura valosziniiségét némileg noveli, de

nem jar feltétleniil egyiitt a szakitoszilardsag altalanos csokkenésével. [15] [16]
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Molekularis pathogenesis

A Marfan-syndroma etiopathogenesisének Iényegbeli leirasat Kopper professzor 0sszegezi
konyvében. [17] A betegséghez kapcsolddd gént eldészér a Mount Sinai Medical Centerben (New

York) dolgozé Francesco Ramirez azonositotta 1991-ben. [18]

A MFS oka az extracellularis matrix mikrofibrillumainak felépitésében részt vevo fibrillin
génjének hibaja. A fibrillinszerkezetre rakodd tropoelasztin alakitja ki az elasztikus rostokat,
melyben igen gazdagok az inak, az aorta és a szem cilidris testjének rostjai; ezért érintett els6sorban
a vazrendszer, a szem ¢és a kardiovaszkularis rendszer. A fibrillin két homoldg formaban — fibrillin-1
¢és -2 fordul eld, melyeket kiillon gének — FBN1 (15g21) és FBN2 (5q3) — kodolnak. Marfan-
szindromahoz az FBNI1 mutacioi vezetnek, az FBN2 mutacioi ritkdbbak (az utdbbiak
kovetkezménye az ugyancsak autoszémalis dominans 6roklédésii, vazizomzatot érintd betegség, a
kongenitalis arachnodaktylia). Az FBN1 génben tobb, mint 70 — tobbségében misszenz — mutaciot
azonositottak. A koros fibrillin-1 valoszinlileg dominans negativ modon viselkedik, azaz inaktivalja

a normalis allélrdl szintetizalodo fehérjét, és igy akadalyozza meg a mikrofibrillumok felépiilését.

crer

szdma ¢s kiillonbozoségiik miatt szekvenciaelemzésre (szekvendldsra) van sziikség. A tiinetek

fellépése elott a betegség kialakulasanak lehetdségére az RFLP-analizis hivhatja fel a figyelmet.

A hibéas fibrillin-1 a struktarfehérjékben, a kollagénben ¢és elasztinban okoz defektust. A
kotdszovet mikrofibrillaris komponenseiben a glikoproteineinek mennyisége és mindsége valtozik,

melyeknek szerepe van az elasztin depozitumok és elasztikus elemek integritdsanak fenntartasdban.

Mindamellett, hogy egy kapcsolofehérjében rejlik a betegség lényege, mely a szoveti
struktarak extracelluléris szerkezetének felépitésében vesz részt, a fibrillin-1 egy masik fehérjé¢hez
is kotddik, a TGF-B-hoz (Transfoming Growth Factor ), ami a gyulladds folyamataban serkentd
szerepet tolt be. A leglijabb kutatisi eredmények szerint a TGF-B proinflammatorikus szerepe
érvényesiil a tiido, szivbillentylik és az aorta szdveteinek gyengitésében és a marfanoid vonasok
létrehozéasaban. [32] Angiotenzin II receptor blokkolokkal (losartan stb.) végzett kutatasokban
igazolodott, hogy fiatal betegekben az aorta d&tmérdjének novekedése valdban csokkent, mivel ezek

a gyogyszerek csokkentik a TGF-f szintjét. [19]
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V. Klinikum, kezelés

Napjaink szivsebészetének igazi kihivasa Marfan-syndromasok esetében az akut
beavatkozast igényld siirgetd miitétek minél pontosabb, gyorsabb és eredményesebb kivitelezése.
Ennek jegyében a kovetkezd fejezetek az akut Stanford ,,A” tipusu aortadisszekciora fognak
koncentralni az egyébként elektiven is végezhetd prevencidos operdciok mellett. Az elektiv
operaciok eredménye onmagéért beszél, azonban nem minden esetben sikeriil a Marfanos beteg
felkutatasa és miitétre rabeszélése (Kromplak, 2006), ezért gyakran akutan keriilnek miitétre ezek a
betegek, mentdvel vald korhazbaszallitast kovetden. A miutéttechnika kikristalyosodasaval
lecsokkent az intraoperativ mortalitas és az agyi hipoxids szovédmények keriiltek eldtérbe.
Alapvetdleg két féle agyi hipoxias szovodmeényt kiillonboztetiink meg, a maradandét, ami gyakran
fatalis és az atmenetit. A cerebrum megfeleld miitét kdzbeni védelme egy 0j fejezetet nyitott az
extrakorporalis cirkuldcid és a szivsebészet torténetében. Aorta aneurizmak esetén a kovetkezok
jelentenek miitéti indikéciot: tiinetek fokozddasa, mediastinum arnyék ndvekedése, ruptura eldjelei,

az aorta insuffitientia fokozddasa, anginas tiinetek fokozddasa, vascularis neurologiai tiinetek.

Az akut ,,A” tipusu aorta disszekcio

Epidemiologia, megjelenés és diagnosztika, differencialdiagnézis

Populaciokon végzett kutatasok alapjan az akut aortadisszekcio incidenciajat évente 100000
emberbdl haromra teszik. [29] [30] [31] Mészaros ¢és kollégai harom nyugat-magyarorszagi
varosban (Stimeg, Tapolca és Keszthely) végzett kutatdsa soran 84 AD adatait elemezve, 2-9 /
100000 ember / év incidenciat allapitottak meg 1971 és 1998 kozott. [29] Az IRAD adatai szerint az
Osszes disszekcid 62,3%-a A tipust - 61,2 év atlagéletkorral erre vonatkozdan - és ebbdl a paciensek

63%-a férfi. [26]

Az AAD Altal érintett betegek tobbsége 60 év koriili magas vérnyomdasban szenvedd férfi,
MEFS esetében a betegek életkora altalaban 40 év alatt van. Az AD klinikai gyantja az esetek 38%-
aban fel sem meriil. [22] F4jdalomrol a betegek 93,8%-a szamolt be, 85,4%-ban hirtelen kezd6dott
és 78,9%-ban mellkasi lokalizacido volt jellemzd. Jollehet, altaldban ¢éles, hasitdé mellkasi

fajdalommal kezddédik, valtozatos a prezentacidja és 10% egyaltalan nem panaszkodik fajdalomra
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[26], az elsO tlinet a syncope vagy a neurologiai tiinet. Hipotenzié vagy sokk az AAD péciensek
negyedében lathaté, ugyanakkor a hipertenzié gyakoribb a ,B” tipust disszekciokban. [26]
Distalisan terjed6 AD esetén az alsé végtagi ischaemia artérids embolisatio gyanujat keltheti. A
renalis artériak érintettsége oliguriat vagy anuriat okozhat. Kevésbé gyakori a syncope, vandorld
fajdalom, a pulzus hianya, neurologiai deficit, aortaregurgitacid, szivelégtelenség és az akut
abdomindlis jelek. [26] Egyéb tarsuld tiinetek Osszefiiggésben lehetnek a meglévd kotdszoveti
betegségekkel, mint a sz4jpad vagy uvula abnormalitdsok, a bor lazasédga, vazrendszeri eltérések és
lencsediszlokacid. [32] [33] Az AR-dk 62%-at AD okozza, melynek 65%-a AAD. Az AR teszi ki a

halalokok 80%-t [27], hemodinamikai instabilitast okoz az Al és valodi lumen kompresszié mellett.

Az AD magas korai mortalitdsa miatt a diagnosztikus és terapias gyorsasag a legfontosabb.
Eletveszélyes infarctus (sziv-, agy- és bél-) és ruptura miatt vérzés (pericardialis, mediastinalis,
pleuralis) lehetnek a szovédményei, koztiik a fenyegetd pericardidlis tamponad. A szivtamponad
sokk képében jelentkezhet. A differencidldiagnézis a klinikai kép Osszetettsége és nagyfoku
variabilitdsa miatt nehéz. Mig a mellkasi fajdalomtol az aorta disszekcio diagnézisaig eljutunk, ki
kell zarni az akut koronaria szindromat (STEMI, NSTEMI, AMI kizarasa: EKG, biomarker), PTX-
et, pulmonalis emboliat és az esophagus rupturat. Adott esetben pericarditisre €s az aorta
betegségeire is gondolni kell (aortainsuffitientia, aortaaneurysma). A lokalizaciotol fiiggden
periférias pulzuskiilonbség vagy -hidny Iéphet fel. Fizikalis vizsgalo eljarasokkal segitségiinkre van
az AD igazoldsara a vérnyomaskiilonbség jelenléte a karokon, a systolés zorej és az esetleges
végtagiszkémia. A mellkas rontgen 37,4%-ban nem mutatta ki az AAD-t jellemz6 mediasztinalis
kiszélesedést, ugyanakkor az abnormalis aorta konturt csak kis részben fedte fel, 23,1%-ban egyik
eltérés sem volt kimutathatd ezzel az eljarassal. [26] A korai diagndzis és ezaltal az életmentd
miitéti beavatkozas elengedhetetlen feltétele a modern képalkoto eljardsokon alapszik, ezek koziil is

elsésorban a TTE/TEE-n, illetve a CT-n (Abrak, képek c. fiiggelék), esetleg MRA-n. (8. tablazat)

Diagndzis

A tiinettan alapjan, valamint imagisztikai modszerekkel torténik. MRTG, kontrasztanyagos
aortogrdfia, transthoracalis, transesophagealis ultrasonogrdfia (doppler), CTA, MRA, melyek

egzakt adatai patognomikusak:

az aortadisszekcid lokalizaciojara; kiterjedésére; aneurizmas tagulatara (5 cm atméro esetén
berepedhet nonrupturalt disszekcional is), a trombusra, illetve a kettds (intraparietalis ¢és

endoluminalis) dramlasra, az intima lebegésére és az érlumen besziikiilésére.

8. Tablazat: Akut ,,A” tipusu aorta disszekcio diagnozisa
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Klinikai vonatkozasok tablazatokban 6sszefoglalva

Tiinettan

Altalénos (szubjektiv) tiinetek:

F4jdalom, hirtelen kezdddik és fokozodik, kisugarzik retrosternalisan, jugularisan €s costo-

scapulo-vertebralisan
Shockos allapot, a disszekci6 mértékétdl fiiggéen a prodromalis képtdl a fudroyans
terminalis fazisig

Felszallo aorta disszekciot jellemzo tiinetek:

anginas jellegii retrosternalis szivfajdalom;
aorta billentyli elégtelenség, durva systolés zore;j.
Aortaiv disszekciora heterogen tiinetek jellemzoek:

Aortaiv-syndroma, a supraaortikus erek eredésének érintettsége (obturacid, embolus)
kovetkeztében: arteria carotis communis pulzus aszimmetrikus gyengiilése, neurokognitiv zavarok,
neuroldgiai goctiinetek. Az arteria subclavia eredés artalma az aszimmetrikus radialis pulzus

gyengiilése, vagy hianya.

9. Tablazat: Akut ,,A” tipusu aorta disszekcio tiinetei a lokalizdcio szerint

Szovédmények

A disszekalt aorta ruptura a kiilso fal tagulasanak kovetkezménye, vérzéses szovodmény a repedés

topogrdfiai helyzetének megfelelen létrejovo szovodmények:
szivtamponad - a felszallo aorta intrapericardialis bevérzése;

mediastinalis-syndroma - az arcus ruptirdja, kompressziés kovetkezményekkel a

mediastinum képleteire €s az ezeknek megfeleld szimptomatoldgiaval;
pleuro-pulmonélis betorés, respiratorikus tiinetekkel;

a disszekalt aorta ruptura az érfal tagulatdnak kovetkezménye (alaneurysma), azonos a

valodi aneurysma ruptura klinikai képével.

10. Tablazat: Akut ,,A” tipusu aorta disszekcio lehetséges fobb szovodményei
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Sebészi kezelés

Napjainkban az aortagyok — kiilonds tekintettel az ,,A” tipusu aorta disszekciora -
sebészetének stratégidja, taktikai és tehnikai kihivasainak megolddsa egyértelmiien a hypoxias
agykarosodas prevenciojaban rejlik. DeBakey ¢és Cooley elsé irodalmi leirasai, a hatvanas években
kozolt szakcikkei ota, az utobb megjelent kézleményekben is vita targyat képezik az aorta
disszekcid sebészi megoldasanak modszerei, ezek elényei és hatranyai. Tény azonban, hogy az

eredmények az utobbi években kedvezobbek. [40] [41] [42] [43]

A konzervativ kezelés haldlozasa 50% koriili, mig a sebészi mortalitds 20% koriil van az
elsd 30 napban. [26] Akut, nem kezelt ascendens dissectio az elsé 24 6raban 53%, és az elkdvetkezd
48 ordban még 25% koriil van (DeBakey, Shennan). Hazankban az aorta ascendens disszekcid

kezelése a szivsebészet teriiletéhez tartozik, a miitét indikacidja abszolut €s vitalis.

A cél az AD végleges gyogyitasa, az aorta rekonstrukcioja, a leszakadt teljes intimaflap
eltdvolitasaval. A flap reszekcidja azonban csak az aszcendensre szoritkoz6 (DeBakey I1.) tipusban
lehetséges. Egyéb esetekben a proximalis belépési nyilas ellatdsa jon szoba, ami azt jelenti, hogy az
AAD kronikus B tipusuva alakul at. Miutéti komplikaciok lehetnek a vérzés és az agyi
szovodmények. A vérzés a mitéti technika kikristadlyosodasaval, begyakorlasaval, szovetragasztok

megjelenésével elhanyagolhatova valt.

Az aldbbiakban a dolgozat é&ttenkinti a konszenzualis miitéti paradigmakat, artérids
kaniilalasi modszert az ECC biztositdsara, a hypothermia és izolalt cerebralis perfuzido védo

szerepét, valamint a mitéti technikakat.

Konszenzualis miitéti paradigmak:

Relativ stirgésségi elektiv miitét, a nyitott cardiovasculdris sebészet kdvetelményeinek

alkalmazasa.

Az extracorporealis keringés (cardiopulmonalis bypass), a mitéti és pumpa idd

figyelembevétele, valamint pre-, intra- és posztoperativ monitorizalas.
A cerebralis komplikaciok és rizikofaktorok csokkentése, elkeriilése.

Antibiotikumok, antifibrillotikumok, neuroprotectorok (szteroidok); myocardium protekcid

¢és megfeleld specifikus kezelések. [44] [45]
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Arterias kaniilalas: [46] [47] [48] [38] [49] [50]

A miitét kivitelezéséhez az aorta érintett szakaszat ki kell rekeszteni a keringésbdl, ebbdl
kifolyolag sziikséges az extracorporalis keringés, melynek kulcsmomentuma az arterias kaniilalas.
Régebben arteria femoralis kaniilalast végeztek, de ennek legnagyobb gondja a retrograd aramlas
kovetkezményes emboliaveszéllyel és az allumen perfuzidja volt. Visszatérve az agyi
szOvodményekre, az arteria femoralis kaniilalasa esetén a legtobb sikertelen operacid erre vezethetd
vissza. [35] Alternativ kaniilalasi helyként irta le az arteria axillarist 1995-ben Sabik. [36] Javitott a
haldlozasi adatokon az arteria subclavia/axillaris kaniilalas, amely ritkan érintett a disszekcioban.

Az arteria anonima érintett lehet a disszekcioban, de nem szakad be az esetek tobbségében.

Cardiopulmonalis bypass-ban a verdér-kaniildlds hozzaférhetd periférids erekben torténik,
melyek atmérdje esetleg intermedier graft kozbeiktatdsaval, alkalmas a perfuzios kaniil
bevezetésére. Az arteria axillaris kaniilalasa torténhet direkten, graft kozbeiktatasa nélkiil, illetve
indirekten, azaz mesterséges érszakasz felhasznalasaval (Lasd: Abrak, képek c. fiiggelék). Elébbi
hatranyai koz¢ tartozik az arteria axillaris vékony fala miatt esetlegesen fellépd szakadasa illetve a
jobb felsd végtag keringés eldli elzarasa, melyeket az utdbbi intézetiinkben is hasznéalatos modszer
mar kikiiszobol. Ezt a kaniilalasi-modszert kizardlag érsebész szakorvos végzi a varosmajori
szivsebészeti kdzpontban, a szovoidmények (4laneurysma, thrombozis) a megfeleld szakértelemmel

elkeriilhetéek. A honaljartéria esetleges dleneurysmajat color doppler ulrtahanggal lehet értékelni.

A jobb arteria axillaris kantilalas eldny0dsebb, szelektiv anterograd perfizidt biztosit: arteria
subclavia — truncus brachiocephalicus - jobb arteria carotis communis €s jobb arteria vertebralis -
okon keresztiil. Csokkent turburens vérdramlast biztosit, igy az athaeromdas trombus levalas,
embolizacid és a cerebralis szovodmények Iényegesen lecsokkennek (3% ald). Az arteria falat nem
érinti az alapbetegség (arteriosclerosis, médiadegeneracio). Osszefoglalva a lényeget, ebben az
esetben anterogrdd irdnyban torténik valddi lumen perfizid ¢€s az izoldlt agyi keringés

biztositdsdnak lehetdsége, mely iddigényes miitét esetén elonyos.

Adott esetben alkalmazhato a jobb oldali arteria brachialis az arteria axillaris kaniilaldsanak
alternativdjaként, kalibere rendszerint graftolas nélkiill megfeleld egy 20F méretli kaniil

behelyezesére. [9] Masik alternativa az arteria subclavia kantilalasa.

Az arteria femoralis kaniilalas hatranyosabb, sziikségmegoldas. Agyi szovédményei
gyakoribbak (20%) valamint az allumen kaniiladladsaval, az perfundalasra keriilhet és malperfiizid
torténhet. Az aortdban keletkezd retrograd aramlas egyéb komplikacidkat okozhat (embolia -

leszakado6 arterioszklerotikus plakkokbdl és trombusokbdl kiilonbozoé méretekben). (11. tablazat)
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Kaniilalas: arteria axillaris arteria femoralis

Elényok: - mindig a valddi lumen perfundalodik, - sziikséges perctérfogat,

- anterograd aramlés az aortaban, - kivant mélységii hypothermia,
- nincs atkaniilalas, kevésbé iddigényes, - keringésmegallitas, vértelenseég,
- lehetdvé teszi az izolalt cerebralis - kdnnyebb feltaras, kaniilalas

perfuziot, az agy vérellatasat tekintve
nincs keringésmegallitas,
- nincs sziikség mély hypothermiéra

Hatranyok: - gracilis, szakadékony fala artéria - az allumen perfundalasra kertilhet,
altalaban, - retrograd aramlas az aortaban,
- gyakran nagy mélységben - agyvédelem csak mély hypothermiédval
helyezkedik el, ezért célszeri, ha a (max. 45 perc),
feltarast és kaniilalast érsebész végzi - atkaniilalas sziikségessége, iddigényesség

11. Tablazat: Az a. axillaris és a. femoralis kaniildlas osszehasonlitisa

Szelektiv cerebralis perfazio: [51] [52] [53] [54] [55] [56] [57] [58]

Az izolalt agyi keringés fenntartdsdban fontos szerep jut a circulus arteriosus cerebri Willisi-
nek (Lasd: Abrak, képek c. fiiggelék), ugyanis ez az arterias kor teremt kapcsolatot a két félteke
keringési rendszere kozott. A jobb arteria axillaris perfuzié unilateralisan szelektiv a jobb agyfélteke
vérellatasban. Transcranialis Doppler és oximetrias adatok bizonyitjdk, hogy a bal hemisphaerium
vérellatasa is optimalis a circulus arteriosus Willisi anasztomotikus rendszerén keresztiil. [59] Habar
funkcionalitasa gyakorlatilag megfeleld, az anatomiai adatok 14%-ban hianyos hatszdget irnak le.

[60] Ezért ajanlhatdo MR angiografias ellendrzése elektiv miitét elott.
Addicionalisan a bal arteria carotis communis is kantilalhato.

A retrograd cerebralis perfizié a vena cava superioron at eldnytelen, gyakoriak az agy tartos

vagy végleges karosodasai (artérias perfuzioban a cerebralis diszfunkcidk temporalisak). [61] [62]

Hypothermia védelem: [63] [64] [65] [66]

A normothermiaban végzett miitétek alternativdja a hypothermiés keringés felfliggesztése és
ez 1d¢6 alatt végzett intervencio. A hypothermia a miitéti id6t Iényegesen meghosszabitja, csokkenti a
szovetek (ideg-, szivizomszovet stb.) metabolikus ratajat és oxigénigényét, ezért hatasa 1ényegesen

protektiv az agyra és a szivre nézve elsdsorban.

A hiités a perfaziés oldat hémérséklete (maximum 10°C-al tér el az aktualis
testhomérseklettdl) szerint lehet mérsékelt (28°C) vagy mély (15°C) hypothermia, ami

transesophagealisan mérhetd, ugyszintén a felmelegités foka is (32-35°C).
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A femoro-atridlis/cavalis kaniilalas esetén a mély hypothermia (12-20°C orrgaratban mért
hémérséklet) csak 40-45 perc biztonsagos keringésmegallitasi idot tesz lehetdvé. Az axillo-atridlis

kaniilalas esetén a hypothermia izolalt agyi perazidval (25-27°C) 2-3 ora iszkémias 1d6t biztosit.

Miitéti tehnikak: [37]

A miitéti megoldas az indikaciok fiiggvényében az aorta keringés felfiiggesztése id6leges
miiszeres leszoritasokkal, a disszekalt rész rezekcidja és miianyag érpotlas (Dacron protézissel). A

feltaras median sternotomia vagy sternothoracotomia (a III-IV bal bordakdzben).

A miitéti technika fligg az aorta érintett részétdl: ha izolaltan jelentkezik, billentytit és ivet
nem érint, interpozitum keriil beiiltetésre. Az aorta ascendens miitéteknél, amennyiben a bulbus és
az aorta billentyiik is érintettek, a rezekciot a két arteria coronaria eredés felszabaditasaval és
perfuzidjukkal végezziik, szimultan aortabillentyli csere mellett. Az érprotézist (conduit) a rezekalt
végekhez anasztomozaljuk ¢és a két arteria coronaridt a protézisbe implantaljuk, teljes
aortagyOkcserét végziink Bentall-DeBono [34] vagy Cabrol szerint. A teljes aortagyokcsere
torténhet kiilon érgrafttal és billentylivel vagy ugynevezett composit grafttal majd
coronariareimplantatioval. Ep billentyiik és a felszalld szar érintettsége esetén billentyiimegtarto
mitétet végezhetiink, ha nincs aortagyok-dilataci6 (MFS, anuloaorticus ectasia). Aortaiv
érintettsége esetén részleges vagy teljes ivesere javasolt, modern szovetragasztok felhasznalasaval a
szétvalt rétegek Osszeillesztésére a nagyerek eredésénél. Az aortafal periaortds teflon lemezzel, a
varratvonalak ritkan hasznélt gelatin-resorcinos-formaldehid (GRF) enyvvel erdsithetdk. [69] [70]
Az arcus aortae disszekcid miitéte bonyolult. A rezekcio az arcus eltavolitdsa mellett a supraaortikus
értorzsek eredésének rezekcidja utan ezeket is kaniilaljuk, a perfuzio szelektiv (bal arteria carotis
biztositja. Az érgraft tipusa szerint harom vagy kétadgu (trifurcatum, bifurcatum) ezeket a
supraaortikus ércsonkokkal anasztomozaljuk. A graftnak distalis részét, mely elefant ormanyhoz
hasonlit (Elephant-trunk) a thoracalis aortdhoz anasztomozaljuk. A descendensre is terjedd
disszekcional is beiiltethetiink elephant-trunk tipust graftot, aminek disztalis anasztomozisat késdbb
érsebész varrja fel. Az aorta rekonstrukci6 sordn periaortikus echografias ellendrzés végezhetd. [67]

[68] A miitéti eljaras fejlodését lasd a 12. tdblazatban.

Mutéti lehetdség lehet a valodi aorta aneurismaknal hasznalt endovascularis flexibilis stent-
graft, melynek behelyezése lehet az arteria femoralison keresztiil, vagy hibrid modszerrel

thoracotomia ¢€s aortotomia megkozelitéssel. [71] [72] [73]
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Modszer Kaniilalas Miitéti Kivitelezés Miitét- Halalozas Fo ok Problémak/

technika elonyok
1. arteria aorta ascendens Interpozitum 20-40%  vérzés, retrograd perfuzio a
femorails lefogdsa az arteria bevarrasa a agyi valodi és
¢s jobb anonyma alatt repedés szOvOd- allumenben
pitvar helyére mény
2.90'-es arteria nem lefogott aorta, Bentall- 15-30%  vérzés, retrograd perfliio a
évek femoralis mély hypothermia, DeBono, agyi valédi és
elejétdl  és jobb keringésmegallitas Cabrol szovod- allumenben, 1d6
pitvar mitét mény  limit (45 perc max.),
hosszl reperfiizids
1d6
3. Sabik jobb oldali aortaiv dgainak Bentall- 5-10% vérzés anterograd perfuzid
és mtsai arteria eredésénél lefogas, DeBono, a valddi lumenben,
[36] axillaris és 25-28 °C Cabrol hatékony cerebralis
jobb pitvar hypothermia, miitét védelem,
folyamatos agyi 1dokotottség
perfuzio megnyult (2-3 h)

12. Tablazat: A miitéti eljaras fejlodése

Szupportiv, gyogyszeres therapia

AAD esetén a legfontosabb a ruptura megeldzése, az ajanlott bevezetd gyogyszeres kezelés
célja akut AD-ban kontrollalt hipotonia elérése a definitiv therdpidig, a slirgds miitétig. Mar a
felmeriilt dissectio gyanuja esetén kezdeti therapidban kell részesiteni a beteget, ami a
kovetkezokbol all: vénabiztositas (kettd, nagy kaliberii katéterrel), oxigén adasa, a 1égzés, EKG,
vérnyomas, vizeletkivalasztds monitorozasa. A hemodinamikai zavarokat, mentalis statust,
neuroldgiai, periférias vaszkuldris valtozasokat gyakran kell vizsgalni és a carotis, brachialis
femoralis pulzusokat ellendrizni. A szivfrekvencia és vérnyomads agressziv csokkentése sziikséges.
B-blokkolo adhat6 alapszerként, hogy a pulzusnyomds okozta atmeneti vérnyomasvaltozas ratajat
(dP/dt) és az aortafalat éré nyiroerdket csokkentse. Az akut szakban még nitrat, esetleg nitroprussid-
natrium (kezdd adag: 0,25 pg/kg/min) adhatd, viszont 72 6randl tovabb nem adhat6 a nitroprussid,
¢és a plazma tiocianat szinteket folyamatosan ellendrizni kell. A célvérnyomast akutan 100-120
Hgmm kozott kell tartani. Kronikus esetben, vagy miitét utdn a célvérnyomas értéke <130/80
Hgmm. A szivfrekvencia célértéke 60-80 percenként. Egyensuly megteremtése sziikséges a
célszervek elégséges perfuzidja és a dP/dt csokkentésének aortara gyakorolt kedvezd hatasa kozott.

F4jdalomcsillapitasra morfin adhato.
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Prevencio, prognozis

Hazankban a Dr. Szabolcs Zoltan elndkletével létrehozott varosmajori Magyar Marfan

Alapitvany (http://www.marfan.hu/) foglalkozik a Marfan-syndroméban szenvedd betegek
felkutatasaval, vizsgalataval és preventiv miitétjével, kdvetésével. A primer prevencid az egészség
megOrzésére, fejlesztésére, a szekunder prevencid a betegségek korai felismerésére, a tercier
prevencidé a tartds betegségben szenvedOk életmindsége romlasanak csokkentésére, javitasara
iranyul.

Primeren az életmodbeli valtoztatds (dohanyzas, megerdltetd mozgas keriilése), gyogyszeres
kezelés segithet mérsékelni a betegség progresszidjat az aortara nézve. Az AD és AR primer miitéti

crer

algoritmust 6sszefoglalo folyamatabra szemlélteti:

ECHO + BBL és/vagy ARB

PANASZMENTES I PANASZOS
AORTAGYOK AORTAGYOK
> 55mm 50-55mm ! .
AGRESSZiV MUTETI
INDIKACIO
DISSECTIO CSALADI
ANAMNEZISBEN, M IlI-IV,
TERHESSEG ELOTT
ECHO 3 HAVONTA
MUTET ECHO KONTROLL

Az aortagy0k méreteit szlirésképp két dimenzios echocardiographidval nyerhetjiik TTE vagy
TEE mddszerrel a standard moédon megadott aortaszakaszokon. Lasd a kovetkezd oldalon 1évo

abrat:
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Aortagyok: 1. Anulus, 2. Sinus Valsalvae, 3. Junctio sinotubularis

Egyes ajanlasokban [74] az aortagyok, a sinus Valsalvae mérete dontheti el MFS-ban a

terapias Iépéseket. Az aorta méreteinek normalértékeit a kovetkezd tablazat foglalja 6ssze:

Anulus Sinus Valsalvae Aortagyok Aorta ascendens
Férfi: 2,6+0,3 3,4+0,3 <3,7 <3,7
No: 2,3+0,2 3,0+0,3 <3,7 <3,7

13. Tablazat: Aortaszakaszok normalértékei echocardiographiaval cm-ben

A sinotubuléris junctio és az anulusdtmérd aranya normalisan 1,1+0,1, a sinus Valsalvae ¢s
az anulusdtmérd aranya pedig 1,3+0,1. Az egyén normal aortaszakaszat kétszeresen meghalado
akkor is, ha a tdgualt a sinotubularis junctioban eléri, vagy meghaladja a 45 mm-es értéket, illetve
ez alatt, ha a csaladi anamnézis pozitiv AD-re nézve, illetve ha a tagulat ndvekedésének mértéke az
utolsé fél-egy év alatt képalkoto diagnosztikaval alatdmaszottan (CT, MRA, TTE, TEE) elérte, vagy

meghaladta az 5 mm-t.

A szekunder prevencid kiilondsen fontos a miitéten atesett Marfan-syndromésokban. A

kovetés célja a késéi szovodmények (aneurzima, expanzid, redissectio, anasztomozis leak, ruptura)
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kimutatasa. Az akut AAD stlyos késéi prognozisa a betegek szoros monitorozasat, hosszu tava
kezelését teszi sziikségessé. Az ajanlasokban elsd helyen szerepel az MRA, majd CTA és TEE
vizsgalatokkal torténd rendszeres ellendrzés, az akut eseményt kovetden 1, 3, 6, 12 honappal majd
évente, [74] illetve sziikség szerint gyakrabban, ha szovédmények kialakuldsara gyanakodunk.
Preventiv miitéteknél echo vizsgalat éves gyakorisaggal, spirdl-CT és MR 2-3 évente ajanlott. A

varosmajori klinikdn MFS miatt miitott betegek rendszeres CTA és echo ellendrzésekre jarnak. [76]

Az akut AAD hosszutava prognozisat a sikeres megoldds utan befolyasolja az, hogy az
alapbetegség tovabbra is fennmarad, a mitét kovetkeztében pedig kronikus ,B” tipusu AD
maradhat vissza. Maganak a miitétnek is lehetnek késéi szovédményei, pl. anosztomozis leak,

alaneurizma kialakuldsa, esetleg a distalis AD allumenének joindulatd thrombotikus elzarodasa.

Redissectio, aortaaneurizma vagy ruptura 5 €v alatt a betegek egyharmadénal alakul ki. [75]
Megfeleld vérnyomasbeallitassal és kontrollal sikertiilt a redissectok eléfordulasat 45%-rol 17%-ra
csokkenteni. Reoperaciora az esetek 15%-ban keriil sor. Az akut proximalis AD-miitétet taléld

betegek 5 éves talélése 65-80%, 10 éves tulélése pedig 40-50%. [22]

Dr. Szabolcs Zoltan és munkatarsai 61 Marfan-koros, 1988 és 2008 kozott aortagyok
rekonstrukcion atesett beteget vizsgéltak a szekunder vaszkulédris szovOdmények kialakuldsanak
szempontjabol. A miitéti indikacid alapjan feléllitott csoportokban (I-IV.) eltértek ezen

szovodmények aranyai. Az eredményeket a kdvetkezd tablazat szemlélteti:

Miitéti indikacio: Miitétek Szekunder érszovédmények
I. Akut, A” tipust dissectio 14 5
II. Kronikus ,,A” tipust dissectio 5
III.A Aorto-annulectasia 18 1
III.LB Aorto-annulectasia + korabbi ,,B” tipust dissectio 2 2
IV. Preventiv 22 1

14. Tablazat: Szekunder vaszkularis szovodmények miitéten dtesett Marfan-koros betegekben [76]

Prognosztikailag az akutan miitott (I.) és a kordbban ,,B” tipust disszekcion atesett aorto-
annulectasids csoport (II.B) volt a legérzékenyebb, mig a legvédettebbnek az aorto-annulectasias

(ITL.B) és a preventiven miit6tt csoport (IV.) betegei bizonyultak.

Ezen eredméynek mutatjdk az operdlt Marfan-szindroméas betegek folyamatos

ellendrzésének jelentdségét és a preventiv miitétek elvégzésének fontossagat. [76]
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VI. Sajat megfigyelések

A Semmelweis Egyetem Er- és Szivsebészeti Klinikdjanak egyik szakmai profilja és
tudomanyos tevékenysége a Marfan-syndroma szivsebészeti vonatkozasainak ellatdsa. A témaval
kapcsolatban tobb eldadas €és kozlemény (Szabolcs Z. és mtsai) és két allamvizsga dolgozat
(Kromplak Zs. 2006., Lénard A. 2007.) jelent meg. Itt miikddik a Magyar Marfan Alapitvany 1997
ota, melynek adatbazisa, prevencids és betegkdvetési tevékenysége soran lehetdvé valt a fiatalkoru,
40 év alatti Marfan betegek kisziirése €s elektiv kurativ és profilaktikus sebészi kezelése, valamint a

recidiva veszélyének idében valo felismerése.

Témavalasztdisom a  Marfan-syndroma  legsulyosabb  vitdlis  cardiovascularis
kovetkezményének problémakdre, az akut ,,A” tipust aorta dissectio, melynek keretén beliil két

nagy kérdéscsoport kazuisztikajat tanulmanyoztam dolgozatom ezen fejezetében:

Az arteria axillaris kantilalas alkalmazasa az akut ,,A” tipust aorta dissectioban mint
preferencidlis moédszer az unilateralis, szelektiv cerebralis perfizid lehetdségére extracorporalis
cardiopulmonalis bypass keringésben a modern proximalis aorta sebészetben mint a

legeredményesebb modszer a cerebralis neurologiai karosodasok és agyhalal kikiiszobolésére.

Az akut ,,A” tipusu aorta dissectio Marfan syndromaban mint abszolut indikacioju,
slirgdsségi sebészi beavatkozads. Ennek klinikai, diagnosztikai és sebészi, terdpias vonatkozasai,

valamint miitéti eredményei obszervacionalis kazuisztikaként, esetszerlien bemutatva.

Az a. axillaris kaniilalas alkalmazasa akut ,,A” tipusu aorta dissectioban

Beteganyag és modszer: 1998 januar 1. és 2008 januar 1. kozott 54 akut Stanford ,,A”
tipusu aorta disszekciot operaltunk intézetiinkben. Osszehasonlitva a két arérids kaniilalasi technikat
(a. femoralis versus a. axillaris/subclavia) a kovetkezd eredményeket kaptuk: femoralis kantilalasra
vonatkoztatott 39,3%-0s Osszmortalitas az axillaris kaniilalas esetében 19,2%-ra (20,1%-0s
csokkenés), mig a cerebralis mortalitas 17,9%-16l 3,8%-ra csokkent. 28 femoralis kaniilalassal
végzett miitétbdl 5 beteget vesztettiink el agyi szovédmények miatt. Axillaris kaniilalas mellett egy
beteget vesztettiink el neuroldgiai szovédmények (diffiiz cerebralis hypoxia) miatt, a tobbi négy

beteg egyéb okok (vérzés, keringési 6sszeomlds) miatt exitalt. [49] [50]
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Kaniilalas: Szama: Exit: Ebbdl agyi ok:

a. femoralis 28 11 5
a. axillaris 26 5 1
Viltozas (%) - -20,1 -14,1

15. Tablazat: Eredmények a mortalitdsi adatok tiikrében

Kovetkeztetések: Eredményeinket 6sszefoglalva elmondhatjuk, midta 2003-ban bevezettiik
intézetiinkben az a. axillaris kaniilalasat, jelentdsen javult a haldlozas az akut Stanford ,,A” tipust
disszekciomiitétek esetében. Az arteria axillaris kaniildlasa — érsebész rendelkezésre allasa esetén -
biztonsagos alternativat biztosit az arteria femoralis kaniildlasdval szemben, ugyanakkor hazai és
nemzetkdzi eredményekkel is egyértelmiien aldtamasztott technika az agyi neurologiai

szOvodmények elkeriilésének szempontjabol és a javuld mortalitdsi tendenciat tekintve. [35] [38]

Az akut ,,A” tipusu aorta dissectio Marfan-syndromaban

2003 ¢és 2008 kozott Stanford ,,A” tipusu akut aorta dissectioval dsszesen 8 MFS-ban
szenvedd (és emiatt altalaban nem gondozott) beteg keriilt azonnali mitétre. A vizsgalt csoportban a
nemek aranya 1:1-hez, az atlag életkor a n6knél (32,75 év, legfiatalabb: 26 év, legiddsebb: 44 év) és
férfiaknal (33,25 év, legfiatalabb: 26 ¢év, legiddsebb: 39 év) szignifikanasn nem kiillonbozott. Az
Osszesitett atlagéletkor 33 év volt (legfiatalabb: 26, legidésebb: 44 ¢év). A hipertensiv hattér
eléfordulasa 75%-os volt (6/8). Axillaris kaniilalasi csoporthoz sorolhatjuk a 4 a. axillaris mellett a

3 a. subclaviat. Egy kaniilalas tortént az a. femoralison keresztiil. Kivétel nélkiill Bentall miitét

tortént mindegyiken. 1 &
Az alabbi grafikon mutatja az egyes esetekben az aorta’

lefogas idejét (felsé oszlop), a teljes perfiizids ido6t (kt')zépséi3
4

o =
Leolvashato a két mély hypothermias miitet 400 percnelg &
hosszabb ideje, ez a lehiités (16°C) ¢s a felmelegedés iddigenye, %
miatt van (35-36°C). Az atlagh6mérseklet az axillaris csoportbang h

oszlop) és a miitét idejét (als6 oszlop) percekben:

27 °C, a mély hypothermiasban 16 °C volt.
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A diagnoézisok feldllitasat egy esetben csak CT, egy esetben csak TEE, egy esetben TEE és
MRA tovabbi 6t esetben ECHO (TEE/TTE) és CT segitette. Az imagisztikai lehetéségek koziil a
legtobbett hasznalt az ECHO volt (7/8). Atlagosan 16 ora alatt keriiltek miitétre az akut panaszaik
kezdetétdl a betegek (legrovidebb: 5h, leghosszabb:36h).

Defibrillalast az Osszes esetben, legalabb egyszer, legtobbszor 6tszor kellett alkalmazni

kiilonb6z6 homérsékleteken (27,8 °C — 35,5 °C).

Izolalt cerebralis perfuzié (amikor csak az agyat perfundaltdk vérrel) az arteria axillaris,
subclavia, truncus brachiocephalicus, a. carotis communis rendszeren keresztiil (arteria anonima,

bal arteria carotis communis lefogdsakor) hat betegnél tortént, atlagosan 85 percig tartott.

Komplikaciok: Egy esetben az aorta distalis harmada megrepedt axillaris perfiizié soran, ezt
kézzel komprimalva, a miitétet konvertalva, a beteget 16 “C-os mély hypothermidba hiitve kellett
teljes arrest mellet megmiiteni. Ugyanebben az esetben kronikus B tipusu disszekcid elézte meg a A
tipusut és Szegeden harant aortotomia tortént a korabban feltételezett A tipusu AD kizaréasara,
eredményteleniil. Egy masik esetben az arteria anonima allumenbdl eredt ECHO szerint, ezért
axillaris kaniilalas helyett femoralis tortént mély hypothermidban és teljes keringési arrestben az
aorta gyok rekonstrukcidja miatt. Egy betegnél perfuzios ledllasi nehézség (fibrillatio miatt),
reverzibilis neurologiai kérosodés Iépett fel posztoperative a sziv fibrilldlasa miatt, ekkor kiilsd
szivmasszazst kellett végezni és Ujrakaniilalni, az ECC-t Gjrainditani (ezen mandver alatt mindkét
oldalt a pupillak maximalisan kitagultak). (Lasd: 2. eset) Ugyanennél a betegnél az elvégzett miitét
reoperacionak szdmitott, mivel volt mar egy miibillentylije. Ugyancsak egy kiilon esetben a miitét
utan PTX keletkezett, amit sikeresen draineztek, gydgyult. Hosszu tava szovédmények kozé
sorolhato (2 év) egy disszekdlo aneurizma kialakulasa az aorta ascendensen-arcuson egy 26 évesen
mitott férfibetegnél, melyet sikeresen miitdttek meg harom Iépésben. Egy masik betegnél

posztoperativ vérzés miatt (1. nap 1200 ml, majd 1000 ml) transzfzidra volt sziikség.

Kiemelendd technikai megoldas a tobb miitétben eléforduld Szabolcs-féle muff, mely
meger0siti €és védi az elkészitett end-to-end graft-aorta varratsorokat és csokkenti a leak

eléfordulasat, a vérzéses szovodmeényeket.

Az alabbi harom esetismertetés eklatans példaja az axillaris (vagy alternativainak: subclavia,

brachialis) kaniilalas hatékonysagéanak:
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Esetismertetés No.1.:

G. R. 33 éves férfibeteg 2003.05.07-én keriilt felvételre. 36 oraval eldtte, lehajolast kovetden
collapsusszerti rosszulléte jelentkezett, majd erds mellkasi, hati fajdalom 1épett fel. Az elvégzett

vizsgalatok aorta dissectiora utaltak, melyet a klinikan elvégzett MR vizsgalat is megerdsitett.

Megerdsitett diagnozisok: Aorta dissectio DeBakey I; insuffitientia aortae functionalis,

angina pectoris, hypertonia essentialis, Marfan-syndroma.

Mutéti indikacié: 36 oraval az aorta dissectio induldsat kovetéen TTE vizsgalat igazolta a
Stanford ,,A” tipusu diagnozist. Eszméletvesztéssel, majd erds mellkasi fajdalommal indult a
torténés. Koponya CT ¢és carotis duplex scan vizsgalatok voltak a primer diagnosztikai
beavatkozasok. Haziorvosa 2 ampulla Seduxennel gydgyitotta, majd késébb a Sportkorhazba kertilt
felvételre. A diagnoézist a Szent Imre Korhazban allapitottdk meg. MRA ezt megerdsitette. Aorta
insuffitientia III-IV. Marfanos alkat. Edesapja hasonld kériilmények kozott, szivmiitétet kovetSen

halt meg. Eletment jelleggel, vitalis indikacio alapjan keriilt a beteg azonnali miitétre.

Mitéti leirds: A miitét a jobb arteria subclavia (az a. axillaris kaniilalasi alternativaja)
kipreparalasaval kezddodott, melyre end to side 8 mme-es intervascular graftot varrtak, amibe
behelyezésre keriilt az aorta kaniil. A vénas kaniil a jobb pitvarba keriilt. Subclavio-atrialis perfuzié
mellett hiitotték le a beteget 26°C-ra. A pericardium megnyitdsa utan latotérbe keriilt a véresen
imbibalt, tagult aorta ascendens. Primer okként egyértelmiivé valt a kronikusan jelenlevd aorto-
annulectasia, mely a dissectio predilectios helye. Az ascendens kp. harmada lefogéasra, az aorta
atvagasra keriilt. A berepedés kozvetleniil a coronaria siktdl distalisan talalhato és korkoros volt. A
pericardium vérmentes. Az aorta billentyli zarasképtelen. 27-es conduittal lege artis Bentall mutétet
végeztek. A distalis aortavég elkészitését (ragasztas és kiilsd-belsd teflon csik) teljes arrestben
végezték, mert az anonimat nem lehetett lefogni. A protesis és a graft 6sszevarrasa utan légtelenités
tortént €s az Gjraindult perfuzioval 60 perc alatt melegedett ujra beteg. Stabil keringési paraméterek
mellett vették le a beteget a sziv-tlidd motorrdl. Vérzés nem volt tapasztalhatd. A subclavia kandil

eltavolitasa utan az ott 1évo graft lekotésre kertilt.

Miutéttechnikai részletek: Median sternotomia, harant aortotomia. Az aorta lefogas ideje 83
perc,a teljes arrest 34 perc, teljes perfuzidés id6 171 perc, mig a miitét ideje 340 perc volt.
Intermittald, izolaltan coronaridkba adott cardioplegia. 27-es méretli miubillentyli carbonart

conduittal kerilt betltetésre.
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Végzett miitét 6sszefoglalva: Op. sec. Bentall, Carbonart aorta conduit miibillentyti 27-es

méret, jobb és bal coronaria sz4jadékok visszaiiltetése.

Epikrizis: Acut mitétre keriilt sor az aorta ascendens és az aorta billentyli cseréjével
(Bentall). A postoperativ szakban jol ¢ébredt, utovérzés nem jelentds. A gépi Iélegeztetést
megsziintetve fokozatos mobilizacidja kezdddott. A jo altalanos allapotii betegnél az ultrahang
vizsgalat jelentés mennyiségli pericardidlis folyadékgyiilemet mutatott ki, ezért Donaldson-szerinti
feltarasbol drendlasa tortént. 36 oOra utdn a drain eltavolitasa megtortént. A két nappal késébb
végzett ultrahang vizsgalat ismét folyadékgyiilemet mutatott ki. Emiatt erdteljes diureticus
kezelésben részesiilt a beteg, melynek hatdsidra a pericardialis folyadék mennyisége jelentésen
csokkent. A beteg klinikailag tlinet- és panaszmentes volt. Tovabbi rehabilitacios kezelés céljabol a

Balatonfiiredi Allami Szivkorhazba utaltak.

Gyogyszerei kozott megtalalhatd: B-BL, ACE gatlo, alacsony molekulastlyl heparin, nem
szteroid gyulladéscsokkentd, diuretikumok és K-potld gyodgyszer. Kontrollvizsgélatra visszahivva.
Javasolt kétnaponta echocardiographiai kontroll, valamint massziv diureticus és gyulladascsokkentd

kezelés.

Elemzés: 40 év alatti, Marfan-koros beteg, hypertonids hattérrel; utobbi kettd kiilon-kiilon is

rizik6faktorok az aortadissectiora nézve, egylittes hatasuk szinergista.

Esetismertetés No.2.:

J.M. 44 ¢éves ismerten Marfan-syndroméaban szenvedd nobeteg a délpesti Jahn Ferenc
néhany oraval kordbban kezddd6 hdtba sugdrzo mellkasi fajdalmai és anterior lokalizacioju ST
elvaltozasok miatt kezdték. A cardio ECHO ¢és a mellkas CT vizsgalat DeBakey I-es tipusi

dissectiot igazolt. 10 ora telt el az akut miitétig a panaszai kezdetétol.

Anamnézise erdsen terhelt, gerincsériiléssel, umbilicalis hernidval, miitétekkel, kiemelendd
1991-ben észlelt aorta ascendens tdgulata, ami felvette a MFS gyanujat. 2003-ban keriilt
felfedezésre az aortabillentyli elégtelensége ascendens aneurizmaval tarsulva. Hypertonids hattér,
nem dohanyzik, nem fogyaszt alkoholt. 2004 decemberaben az aorto-anulectasia talajan kialakult
IV. foka arota billentyli elégtelenség miatt mibillentyli implantatumot kapott, majd microcyter

anaemiaval kezelték.
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Megerdsitett diagnozisok: Marfan-syndroma, hypertonia essentialis, aorta aneurysma,

hipertenziv szivbetegség, mitralis insuffitientia, kronikus vashidnyos anaemia vérveszteségtol.
Mutéti indikéacid: Akut ,,A” tipust aorta dissectio.

Miitéti leirds: A beteg acut koriilmények kozott keriilt aortagyok rekonstrukciora, a korabban
beiiltetett miibillentyli megtartdsaval conduit graft felhaszndlasaval a primer miitét Bentall-szerinti
modositdsa megtortént. Median sternotomidval nyitottdk a mellkast, pericardialisan jelentds
adhaesiok voltak megfigyelhetdk. Jobb oldali arteria axillaris kaniilalas mellett hypothermidban (28
°C) végeztek a miitétet. Aorta bulbus 4tmérdje 6 mm, paravalvularis leaket taldltak, ezért a
miibillentyli keretére graft felvarrds tortént, jobb coronaria button technikdval reimplantalva. A
dissectio miatt a bal koszoraér szajadéka szétszakadt, ezért az orificium elvarrasra keriilt és a bal
coronaria rendszer revascularisatioja két vénas graft athidaldsaval tortént, de mivel a graftba
implantalt jobb coronaria szdjadék perfusioja is kérdéses volt, ezért itt is vénas grafttal tortént
bypass. Miitét kozben a sziv fibrillalasba kezdett a dekantilalas utan, rekaniilalasra volt sziikség és
kiilsé szivmasszazs alkalmazasara. A teljes aortalefogés ideje 210 perc, teljes perfuzios idé 350
perc, a mitét ideje 600 perc. 9 egység vordsvértest koncentratumot, 6 egység friss fagyasztott

plazmat és 8 egység thrombocytat kapott.

Epikrizis: Nehéz ¢és hosszi miitéti id0szak utdn relative stabil allapotban erds inotrop
tamogatds mellett keriilt a beteg intenziv osztalyra. Az elsd harom postoperativ napon tudati
functioja nem volt megitélhetd, a koponya CT vizsgalat negativ eredményt adott. A 4. postoperativ
napon kontaktusképessé valt, a respirator kezelés abbamaradt, keringése stabilizalodott. Sebei
reakciomentesen gydgyultak. Ellenérzd6 ECHO vizsgalat mérsékelten karosodott BK functiot,
tamponad veszélyt nem jelentd pericardialis kis haematomat mutatott. Hipertonias kiugrasokat
regisztraltak az antihypertensiv kezelés ellenére. Kompenzalt keringés mellett kertilt athelyezésre.

Gyermekeinek kardiovaszkularis sziirése folyamatban.

Gyodgyszerei tavozaskor: f-BL, amiodaron, benzodiazepin, K-vitamin-antagonista, alacsony
molekulastlyt heparin, nem szteroid gyulladascsokkentd (indometacin), hisztamin H2-receptor

antagonista (famotidin) és antibiotikum (ofloxacin).

Elemzés: Hypertonia, MFS alapbetegség, aorto-anulectasia, fiatal életkor (45 év), hirtelen
kezdddd mellkasi fajdalom (CT, ECHO: AAD), kordbbi aorta aneurizma miatti billentytim{itét utan.
A képalkotdé diagnosztikai eszkozok szerepe a mellkasi fajdalom differencidl-, az AAD

diagnosztikdjaban.
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Esetismertetés No.3.:

K. L. 30 éves ismert, de nem ellendrzott Marfan-koros nébeteg akut myocardialis infarktus
gvanujaval (mellkasi fajdalom, bizonytalan EKG eltérés) keriilt felvételre intézetlinkbe
kivizsgéalasra 2003.04.07-én, mely soran akut ,,A” tipusi aorta disszekcidora és IV. foku

aortabillentyll insuffitientidra deriilt fény.
Csaladi anamnézis: Edesanyja dissectio kovetkeztében halt meg.

Megerdsitett dianozisok: Aorta dissectio DeBakey I., Insuffitientia valvularis aortae grad IV.,

Hypertonia essentialis, Marfan-syndroma. El6bbi ketté miitéti indikacio is egyben.

Miitéti leirds: Perfiizidra jobb arteria axillarist kaniilaltdk. Mitéte median sternotomiaval
indult, a pericardium megnyitasa utan latétérbe keriilt a véresen imbibalt, proximalisan tagult (sino-
tubularis 4tmenetben 60 mm) aorta ascendens. 27 “C-os hypothermia. Lege artis Bentall mitét. Bal
coronaria in situ, jobb oldali szdjadék ,,button”-technikaval implantdlva a graftba. Varratvonalak
szoveti ragasztoval levédve. Distalis anasztomozis elkészitve ,,nyitott vég” modszerrel. Teljes arrest
5 perc, mely id6 alatt az érfali rétegek ragasztoval egyesitésre keriilnek. Ezt kovetden a. anonima
lefogéds mellett carotis perfuzid tortént (22 perc). Az agyi perfuzié mellett a distalis aorta végét
kiilsé teflongytirtivel erdsitették meg és ide varrtdk a graft proximalis végét. Az anasztomozist
»Szabolcs-féle” miér muffal fedték le. Légtelenités utdn a perfizid Gjrainditva, melegedés majd
sziv-tiidé-motorral 30 perc reperfizidé mulva leallas. Aorta lefogési ideje 110 perc, teljes perfuzios

1d6 150 perc. Jobb a. axillarisra felvarrt miér lekotése, rezekalasa.

Komplikaciok a miitét kdzben: idipathias magas ACT miatt diffuz vérzés — vérzéscsillapitas.

5 egység vorosvértest koncentratum felhasznalva.

Epikrizis: Acut jelleggel Bentall mitétet végeztek, a postoperativ periddusban keringése
compensalt, kontroll vizsgédlatok megnyugtatd eredménnyel zarultak. Mobilizacdja megtortént,

anticoagulalast allitottak be nala, rehabilitacio.

Gyobgyszerei: K-vitamin-antagonista, B-BL, nem-szteroid gyulladascsokkentd tovabba

mucolyticum. Szivsebészeti kontrollvizsgalatat 3 honap mulva rendelték el.

Elemzés: Pozitiv csalddi anamnézis, hipertensiv hattér, Marfan-syndroma, AMI

munkadiagnoézis: dissectio gyanu, TEE képalkoto eljarassal igazolva.
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VII. Konkluzid, kovetkeztetések

Az akut ,,A” tipust aorta disszekcio esetén miitét nélkiil a betegek 80%-a egy héten beliil
exital, viszont ha iddben ellatasra keriilnek, meg lehet menteni a betegek ¢letét. A kezelés
sikeressége a miitéttechnikai megoldhatosag mellett elsdsorban az agy mutét alatti védelmétol, agyi
szovodmények eldforduldsdnak gyakorisdgatol, sulyossagatol fiigg. Midta 2003-ban bevezettiik

intézetiinkben az a. axillaris kantilalast (izolalt cerebralis perfizio), jelentsen javult a halalozas.

Az arteria axillaris kaniildlasa létjogosultsagot élvez az aortat, aortagyokot érintd
rekonstrukciés miitétekben a femoralis kaniiladldssal szemben. kiemelendd az agy vérellatasi
lehetdsége izolalt cerebralis perfuzioval, a maradandd neuroldgiai szovédmények elkeriilésének
lehetdsége. A csokkend miitéti idé a mérsékelt hypothermias allapot eldnyének rohatd fel, ugyanis a

lehiités-felmelegités ciklus iddigényes.

A gondozatlan Marfan-kéros betegeket fenyegeti leginkabb egy Stanford akut ,,A” tipusu
aorta disszekcio. Az atlag 16 o6ra, mig a Marfan-koros betegek a panaszok kezdetétdl miitétre
keriiltek, kicsit hossziinak tlinik, ezért fontos lenne a silirgds, életet potencialisan veszélyeztetd

tovabbképzés formajaban elmélyiteni.

Az imagisztikai lehetdségek koziil az ECHO-t hasznaltdk a legtobbet. Olcsosaga,
elérhetésége mellett gyors eredményt szolgaltat. CTA/MRA nagyobb kdzpontokban hozzaférhetd.

Jollehet, az akut dissectiok miitéteiben elért eredmények jelentds javulast hoztak, torekedni
kell azonban a Marfan-syndromas emberek felkutatasara, rendszeres kontrolljara, sziikség esetén
elektiven végzett miitéttel kell korrigdlni az életet veszélyeztetd aorta-elvaltozasaikat, hiszen a
betegség természetes lefolyasabol adodoan kozépkoruakban gyakori az AAD, melynek

crer

monitorozas, hiszen a miitét nem oldja meg az alapbetegséget.

Az elektiv prevenciés miitétek egyértelmiien elénydsebbek az akutan végzett
beavatkozasokkal szemben mar akkor is, ha csak a mortalitasbeli kimenetelt tekintjiik. A folyamat
eredményességében (felkutatés, tdjékoztatds, Nemzeti Marfan Regiszterben nyilvantartas, sziikséges
szakorvosi vizsgalatok ¢és az indokoltnak tartott korrekcids és/vagy preventiv szakorvosi
beavatkozéasok, utokovetés, életkilatas, életmindség javitdsa és nem utolsésorban a MEFS-val

kapcsolatos kutatdsok) nagy szerepet kap a Magyar Marfan Alapitvany.
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Osszefoglalas

A Marfan-syndroma genetkiai eredeti megbetegedés. Mindamellett, hogy az FBN-1 gén
terméke okozza a betegséget, a proniflammatorikus hatasi TGF-B-t is koti. A fibrillin-1 a
kotoszovetek felépitéséhez jarul hozza. Marfanoid sziilok atadhatjak gyermekeiknek a dominans

hatast hibas gént, emiatt az esetek 75%-ban 6rokl6dé mutaciorol van szo.

A syndroma patognomikus jegyei: magas testalkat hosszi végtagokkal, arachnodactylia.
Patologiailag a kotdszovetes rostokat tartlamazd (kollagén, elasztin) szervek vannak kitéve a

betegség manifesztacidjanak, elsésorban a vézrendszer, nagyerek, tido és a latészerv

szOvOdményeinek

Klinikailag a kardiovaszkularis fenyegetettség jeleit (pl. aortagydk dilatatio) sziikséges

ellendriznie és értékelnie kardiologus vagy szivsebész szakorvosnak.

A syndroma természetes lefolydsa Stanford ,,A” tipusu akut aortadisszekcidval ér véget,
gyakran a dilatalt mellkasi aortan. A disszekcid megeldzi a komplikaciokat (vérzés ruptura miatt,
infaktus — sziv, agy, ves€k) és a tlinetek alapjan gondolni kell ra, képalkoto eljarassal ellendrizni

kell. A TEE, CTA és MRA hiien tiikrozik a klinikailag tiineteket okozo6 disszekciot.

2003 és 2008 kozott nyolc Marfan-syndromés beteget operaltak Stanford ,,A” tipust akut
aorta disszekcid gyanujaval. 1998 és 2008 kozott 54 beteget operaltak ugyanazzal az indikacioval.

Az eredményeket értékeltem.

Eredményeink azt mutatjak, hogy a Marfanos beteg akut ,,A” tipusti aorta disszekcioval
atlag 16 ora alatt keriil miitétre fajdalmai jelentkezésétol. Miitéti ereddményeink az arteria axillaris
kaniilalas hatékonysagat mutatjak a femoralissal szemben akut ,,A” tipusu aorta disszekcioban: a

mortalitasi ardnyok (a cerebralis mortalitas is) nagy mértékben csokkentek (-20,1% és -14,1%).

Az elektiv miitétekkel Osszehasonlitva az eredményeket, arra a kovetkeztetésre jutottunk,
hogy a preventiv miitétnek meg kell eldznie a siirgds, mar kialakult disszekcid sebészi kezelését és
utobbiban az axillaris kaniilalas preferencialis kaniilalasi technika az akut Stanford ,,A” tipusu aorta

disszekciok esetén. Elethosszig tartd utokovetés sziikséges.

A Dr. Szabolcs Zoltan 4ltal 1étrehozott Magyar Marfan Alapitvany nagy munkat fektet a
Marfan-syndromas betegek felkutatdsaba, sziikség szerinti preventiv miitétjeibe €s a szekunder

vaszkularis szovodmények kiszlirésére az utokdvetés soran.
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Summary

Marfan-syndrome is a disease of genetical origin. Besides the failure caused by the mutant
structural gene (FBN-1) the product of this gene is considered as a binding factor for TGF-f3 which
protein has also proinflammatory effects. Fibrillin-1 contributes to the build-up of connective
tissues. Marfanoid parents can dominantly distribute the affected gene to their offspring, thus the

disorder is hereditary in 75% of the cases.

Pathognomistic features of one with this syndrome include: tall physique with long limbs
and long thin fingers. Pathologically the organs containing more or less proteinaceous fibers,
including collagen and elastin are exposed to the manifestations, first of all the skeletal system,

great vessels, lungs and eyes.

Clinically the cardiovascular system has signs (eg. aortic root dilatation) of the ongoing

threaths that should be screened and evaluated by a cardiologist or cardiac surgeon specialists.

Natural history of these disease usually ends with a sudden Stanford type A dissection of the
often dilatated thoracic aorta. The dissection precedes the complications (bleeding by rupture,
infarcts — heart, brain, kidneys) and according to the symptoms the patients should be checked by
diagnostic imaging techniques (TEE, CTA, MRA) that should reflect well the ongoing acute type A

aortic dissection.

Between 2003 and 2008 eight Marfan-syndrome patients have been operated with the
indication of Stanford acute type A aortic dissection. Between 1998 and 2008 a total number of 54

patients have been operated with the same indication. The results have been evaluated.

Our results show that people with MFS and acute type A aortic dissection takes in average
16 hours from the onset of the typical chest pain until they get operated. Our operational results
show the benefit from using axillary artery cannulation vs. femoralis in acute type A dissection: the

mortality rates (including cerebral death) decreased with great percents (-20,1% and -14,1%).

Compared to the results of the elective operations, conclusions show that prevention should
be set prior to the urgent surgery and axillary artery cannulation should be a preferential technique

in operating patients with Stanford type A acute aortic dissection. Follow-up should be life-long.

Hungarian Marfan Foundation — founded by Dr. Zoltan Szabolcs - has done and does a great
job in the search for people with Marfan-syndrome, assuring these patients get the preventive

operations if indicated and monitored for further secunder vascular complications.
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Roviditések jegyzéke

AAD: A tipusu aortadisszekcid
AB: arteria basilaris

ACM: arteria cerebri media

ACS: Acute Coronary Syndrome (Akut

koronoaria szindroma)
AD: Aortadisszekcio
Al: Aortaisuffitientia
Ao.: Aorta
AR: Aorta ruptura
ARB: Angiotenzin II Receptor Blokkold
B-BL: B-blokkolo
BK: Bal kamra
BMI: Body Mass Index (Testtomeg index)
BP: Bal pitvar
CT: Computer Tomography/tomograf
CTA: CT angiografia
ECC: Extra-corporeal circulation

ECHO: Echocardiographia

EDP: End Diastolic Pressure (Vég-diastole

nyomas)
EF: Ejectios fractio
EKG: Elektrokardiografia
GCA: Giant Cell Arteritis

GREF: Gelatine-Resorcinol-Formaldehyde

IABP: Intra Aortic Balloon Pump (Intraaortikus
ballon pumpa)

IMH: Intramuralis Haematoéma

IRAD: The International Registry of Acute Aortic

Dissection (Nemzetkozi akut

aortadisszekcid regiszter)
JPS: Jobb parasternalis
FBNI: Fibrillin-1
MASS: Mitral, Aortic, Skin, Skeletal
MEN: Multiplex Endokrin Neoplazia
MFS: Marfan-syndroma
MR: Magneses Rezonancia
MRA: MR angiogréfia
MRI: Magnetic Resonance Imaging
MRTG: Mellkas rontgen
PE: Pulmonalis embolia
PTX: Pneumothorax
RTG: Rontgen
SZE: Szivelégtelenség
TEE: Trans-Esophagealis Echocardiografia
TGF-B: Transforming Growth Factor 8

TGFBR2: Transforming Growth Factor, Beta
Receptor I

TTE: Trans-Thoracalis Echocardiografia

UH: Ultrahang
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Képek, abrak
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* A Marosvasarhelyi Orvosi és Gyogyszerészeti Egyetem Anatomiai Tanszékének anyagabol
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Ruptaralt aortafal, HE, 2x objektiv
(Korbonctani Intézet, Marosvasarhelyi Orvosi és Gydgyszerészeti Egyetem)
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Ruptaralt aortafal, HE, 20x objekiv
(Korbonctani Intézet, Marosvasarhelyi Orvosi és Gyogyszerészeti Egyetem)
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Ruptaralt aortafal, Orcein, 2x objektiv
(Korbonctani Intézet, Marosvasarhelyi Orvosi és Gyodgyszerészeti Egyetem)

Rptﬁ}l ortafal, Orcein, 20x objektiv
(Korbonctani Intézet, Marosvasarhelyi Orvosi és Gyodgyszerészeti Egyetem)
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Arcus aortae
(Anatomiai Muzeum, Marosvasarhelyi Orvosi és Gyogyszerészeti Egyetem)

Arteria lusoria
(Anatomiai Muzeum, Marosvasarhelyi Orvosi és Gyogyszerészeti Egyetem)
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Arteria axillaris preparatum *




Arteria axillaris preparatum *

* Ruttkay Tamés, Dr. Patonay Lajos engedélyével; Alkalmazott és Klinikai Anatdmiai
Laboratérium; Anatomiai, Szovet- és Fejlodéstani Intézet; Semmelweis Egyetem, Budapest




Circulus arteriosus cerebri készitmény
(Anatomiai Muzeum, Marosvasarhelyi Orvosi és Gyogyszerészeti Egyetem)
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G.: Le cercle arteriel du cerveau (circulus arteriosus cerebri), Anat. Clinica, 1979, 1, 241-257.]
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Aorta ruptura a billentylisik magassagaban *
(Koérbonctani Intézet, Marosvasarhelyi Orvosi és Gyogyszerészeti Egyetem)

‘Aorta rupura az arteria rachiocephalica magassagaban *
(Korbonctani Intézet, Marosvasarhelyi Orvosi és Gyogyszerészeti Egyetem)
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Pos -62.5

A tipusu aorta disszekcio, CT felvételek **

** A Marosvasarhelyi Orvosi és Gyogyszerészeti Egyetem Radioldgiai Klinkajanak anyagabol
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Pos -120.5
Tilt +0.0°

A tipusu aorta disszekcio, CT felvételek **

** A Marosvasarhelyi Orvosi és Gyodgyszerészeti Egyetem Radiologiai Klinkédjanak anyagabol
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A tipusu disszekalt aorta, CT felvételek **

** A Marosvasarhelyi Orvosi és Gyogyszerészeti Egyetem Radioldgiai Klinkajanak anyagabol
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\k A A

Az disszekcid menete az érfalban és aorta disszekciod tipusok (Stanford A — Debakey I, 11 és
Stanrord B — Debakey III)
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A jobb oldali arteria axillaris kaniildsa [Szabolcs Z., Bodor E., Hiittl T. és mtsai: Az arteria axillaris
kanulalas elényei az akut ,A” tipusu aorta disszekcid sebészi kezelésében.; Magy Seb; 2004; 57(1):37-42.]
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