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Bevezetés: A Marfan-szindróma autoszomális domináns módon öröklődő, szisztémás kötőszöveti betegség. A hosszú 
távú túlélés szempontjából fontos a nagyérkatasztrófák megelőzése. Szívsebészeti szempontból a legfontosabb elvál-
tozás az aortagyök tágulata. Aortagyök-rekonstrukciós beavatkozásaink Bentall–DeBono-, David I. és módosított 
Yacoub-műtétek, melyek mind preventív jelleggel, mind dissectio esetén jó eredménnyel végezhetők.
Célkitűzés: A marfanos betegeknél eltérő technikával végzett aortagyök-rekonstrukciós műtéteink összehasonlítása. 
Módszer: A Semmelweis Egyetem Városmajori Szív- és Érgyógyászati Klinikáján 1993 és 2020 között Marfan-szind-
rómásoknál elvégzett Bentall–DeBono-, David I. és módosított Yacoub-féle aortagyök-rekonstrukciókat elemeztük. 
A műtét szerinti csoportok életkora a beavatkozás idején 29,69 (21,98–41,25) év, 29,15 ± 11,99 év és 35,29 ± 14,14 
év volt, a fenti sorrendben. Az adatok forrásául a Magyar Marfan Regiszter és az Aortagyök-rekonstrukciós Regiszter 
szolgált.
Eredmények: Az utánkövetési idő 132 ± 81,04 hónap volt a Bentall-, 76 ± 27,77 hónap a David-, valamint 4,5 
(0,75–11,75) hónap a Yacoub-műtét esetén. A David- és a Yacoub-beavatkozások gyakrabban voltak profilaktikusak, 
mint a Bentall-operációk (p = 0,0153; p = 0,0085). A Bentall-műtéteknél ritkább volt a primer műtét esetleges ké-
sőbbi elégtelenségéből fakadó reoperáció, mint a David-operációknál (p<0,001). David-beavatkozásnál a Bentall-
műtéthez képest hosszabb volt a cardiopulmonaris bypass (p = 0,0013) és az aortalefogás ideje (p = 0,0048), valamint 
David- és Yacoub-műtét esetén gyakrabban lépett fel korai posztoperatív szövődmény, mint Bentall-operációnál 
(p = 0,0005; p = 0,0037). A késői szövődmények és a túlélés tekintetében a csoportok nem különböztek.
Következtetés: Marfan-szindrómában a leggyakrabban halált okozó szövődmény az akut aortaruptura, illetve akut 
aortadissectio. Eredményeink alapján mindhárom profilaktikus aortagyök-rekonstrukciós műtéti típus jól reprodukál-
ható és jó eredménnyel végezhető Marfan-szindrómában.
Orv Hetil. 2021; 162(18): 696–704.
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Changing strategies in aortic root reconstruction in Marfan syndrome
Introduction: Marfan syndrome is an autosomal dominant, systemic connective tissue disorder. Preventing vascular 
complications is essential for long-term survival. Aortic dilation is the main cardiac surgical manifestation. Bentall–
DeBono, David I and modified Yacoub aortic root reconstructions treat and prevent aortic dissections with great 
outcomes.
Objective: Comparing results of aortic root reconstructions in Marfan syndrome.
Method: We analysed the data of Bentall–DeBono, David I and modified Yacoub operations performed in Marfan 
syndrome at the Heart and Vascular Center, Semmelweis University between 1993 and 2020. Ages of surgical groups 
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at the time of operation were 29.69 (21.98–41.25) years, 29.15 ± 11.99 years and 35.29 ± 14.14 years, respectively. 
Data were obtained from the Hungarian Marfan Register and the Aortic Root Reconstruction Register. 
Results: Follow-up time was 132 ± 81.04 months for Bentall, 76 ± 27.77 months for David and 4.5 (0.75–11.75) 
months for Yacoub groups. David and Yacoub operations were prophylactic more frequently than Bentall ones (p = 
0.0153; p = 0.0085). Freedom from reoperation after primary surgery insufficiency was more common for Bentall 
than for David procedure (p<0.001). Compared to Bentall, David surgeries required longer cardiopulmonary bypass 
(p = 0.0013) and aortic cross clamp time (p = 0.0048), more early postoperative complications occurred after David 
and Yacoub, than after Bentall operations (p = 0.0005; p = 0.0037). Late complications and survival did not differ 
among the groups. 
Conclusion: In Marfan syndrome, acute aortic rupture and dissection are the main contributors to mortality. Based 
on our results, the prophylactic aortic root reconstructions are reproducible and can be performed with great out-
comes. 

Keywords: aortic root reconstruction, Bentall procedure, David procedure, Yacoub procedure, Marfan syndrome
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Rövidítések
ANOVA = (analysis of variance) varianciaanalízis; BMI = (body 
mass index) testtömegindex; CNV = (copy number variation) 
kópiaszám-eltérés; CPB = cardiopulmonalis bypass; DHCA = 
(deep hypothermic circulatory arrest) mély hypothermiás ke-
ringésmegállítás; EF = ejekciós frakció; FBN1 = fibrillin-1; 
TGF = (transforming growth factor) transzformáló növekedési 
faktor; TRR = (total root replacement) teljes aortagyök-csere; 
VSRR = (valve sparing root replacement) billentyűmegőrző 
aortagyökcsere

A Marfan-szindróma autoszomális domináns módon 
öröklődő, szisztémás kötőszöveti betegség, becsült pre-
valenciája 1 : 5000–1 : 10 000 [1]. A legsúlyosabb mani-
fesztációk a cardiovascularis szervrendszert érintik. Ide-
tartozik a magas halálozással járó aortadissectio, valamint 
az aortagyök fenyegető tágulata [2–4] az aortabillentyű 
következményes diszfunkciójával, a mitralis, valamint a 
tricuspidalis billentyű prolapsusa [5]. A cardiovascularis 
érintettségek közé tartozik ezenfelül az artériák fokozott 
tortuositasa, azaz kanyargóssága is, amely az egyéb azo-
nosított tényezők mellett [6, 7] a súlyosabb aortaérin-
tettség egyik prediktora [8]. A szindróma továbbá jelleg-
zetes szem- és musculoskeletalis tünetekkel jár. Az 
utóbbiak közül kiemelendő a hosszú csöves csontok túl-
növekedése, a mellkas deformitásai (pectus carinatum és 
pectus excavatum), a megnövekedett karfesztávolság-
testmagasság arány, a csökkent felső szegment-alsó szeg-
ment arány, az arachnodactylia (pókujjúság), a scoliosis, 
a csukló- és hüvelykujjtünet, a pes planus, a hipermobilis 
ízületek, valamint a craniofacialis érintettség. Jellemző 
szemtünet a lencse diszlokációját jelentő ectopia lentis, 
amely a betegek 60%-ában megtalálható, de megjelenése 
nem csupán a Marfan-szindrómára korlátozódik [5]. 
A leggyakoribb szemtünet a myopia [1]. 

Az esetek jelentős részében a betegség hátterében a 
fibrillin-1 fehérjét kódoló FBN1-gén mutációja áll [9]. 
A  kóroki variáció a Marfan-szindrómás betegek több 
mint 90%-ában kimutatható, ami a kópiaszám-eltérések 
(CNV-k) célzott keresésével tovább növelhető [10]. 
A fehérje az extracelluláris mátrix fontos alkotórésze, az 
elasztikus rostok kialakításában kulcsszerepet játszik, a 
TGFβ inaktív formában tartásával pedig szabályozó 
funkcióval is bír. A fibrillin-1 mennyiségének csökkenése 
vagy szerkezetének károsodása tehát közvetlenül és köz-
vetett módon felelős a szindróma tüneteinek kialakulásá-
ért [11].

A Marfan-szindróma diagnózisának alapját az 1996. 
évi Gent-nozológiát felváltó, 2010. évi átdolgozott 
Gent-nozológia adja, amelyben nagy hangsúlyt kap az 
aortagyök aneurysmája/dissectiója, a genetikai variáció 
és az ectopia lentis megléte [12]. 

Az akut A-típusú aortadissectio magas mortalitású ál-
lapot [13], amely alacsony kockázattal járó profilaktikus 
műtéttel [14] megelőzhető. Az irányelveknek megfele-
lően a beavatkozás alapját az aorta átmérője képezi. Mar-
fan-szindrómában a beavatkozás indikált, amennyiben a 
felszálló aorta átmérője ≥50 mm, illetve a következő rizi-
kótényezők valamelyikének jelenléte esetén ez az érték 
45 mm-re csökken: aortadissectio családi előfordulása, 
súlyos aorta- vagy mitralis regurgitatio, illetve az aorta 
átmérőjének növekedési üteme ≥3 mm/év. Várandósság 
tervezése esetén 40 mm felett indikált a profilaktikus 
aortagyök-rekonstrukció [15, 16]. 

Az aortagyök dilatatiója és dissectiója esetén szóba 
jövő aortagyök-rekonstrukciós műtéteknek két alapvető 
típusát különböztetjük meg. Az egyik a teljes aortagyök-
csere (total root replacement – TRR), azaz az arany stan-
dardnak számító Bentall–DeBono-operáció [17], amely 
a bevezetése óta számos módosításon ment keresztül 
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[18, 19]. A Bentall-műtétek lényege a tágult aortagyök, 
a felszálló aorta és az aortabillentyű cseréje, ami az esetek 
többségében – lévén fiatal betegeket érintő betegség – 
mechanikus billentyűvel ellátott conduittal történik. A 
mechanikus műbillentyű alkalmazásának előnye annak 
időtállósága, míg jelentős hátránya, hogy élethosszig tar-
tó antikoaguláns kezelést igényel a mechanikus műbil-
lentyű jelentette fokozott thromboemboliás kockázat 
miatt [20]. A tartós antikoagulációval járó szövődmé-
nyek és nehézségek kiküszöbölésére fejlesztették ki a bil-
lentyű megtartásával járó aortagyök-rekonstrukciós eljá-
rásokat [21]. Ezen billentyűmegőrző aortagyökcserék 
(valve sparing root replacement – VSRR) egyik típusa a 
billentyűreimplantációval járó David-műtét [22], míg a 
másik variáció a Valsalva-sinusok remodellációját alkal-
mazó Yacoub-beavatkozás [23]. A VSRR-ek esetében 
felmerül, hogy ezen műtétek technikailag komplikáltab-
bak, és egyesek a natív billentyű időtállóságát is megkér-
dőjelezik [24]. A billentyűmegtartó műtétek eredmé-
nyességét azonban számos szerző támasztotta alá 
[25–30]. Ezt követve Klinikánkon is módosítottunk ko-
rábbi gyakorlatunkon, és megfelelően kiválasztott beteg-
csoportnál bevezettük a billentyűmegtartó aortagyök-
rekonstrukciós műtéteket. Ehhez kapcsolódik, hogy 
Klinikánkon majd két évtizede működik Marfan-ambu-
lancia a 2002-ben alapított Magyar Marfan Alapítvány 
gondozásában. Az Ambulancia célja a Marfan-szindró-
más betegek szűrése és követése országos, de lassan már 
Kárpát-medencei jelleggel is, kiemelten fókuszálva a 
multidiszciplináris megközelítésre és a Marfan-szindró-
más betegekre jellemző pszichoszociális és pszichológiai 
tényezők figyelembevételére [31, 32]. Célul tűztük ki az 
érkatasztrófák megelőzését a betegek rendszeres képal-
kotó vizsgálattal történő követésével és a profilaktikus 
műtétek időbeli elvégzésével.

Módszer

Vizsgálatunkban retrospektív módon elemeztük a Sem-
melweis Egyetem Városmajori Szív- és Érgyógyászati 
Klinikáján 1993 és 2020 között marfanos betegeken 
végrehajtott aortagyök-rekonstrukciós műtéteket. Az el-
végzett műtéti típusok Bentall–DeBono-, David I. és 
módosított Yacoub-beavatkozások voltak. A Marfan-
szindróma diagnózisának alapját 2010 előtt az érvény-
ben lévő Berlin- és Gent-nozológia, az azt követő idő-
szakban az átdolgozott Gent-nozológia képezte [12]. 

Az elektív és sürgős jellegű aortagyök-rekonstrukció-
kat elemeztük, amelyekből összesen 89-et végeztünk; 
ebből 62 Bentall–DeBono-, 13 David I. és 14 módosí-
tott Yacoub-műtétet (Schäfers szerinti annulusstabilizá-
lással) [33] hajtottunk végre Marfan-szindrómás betege-
inknél. A billentyűmegtartó műtétek esetében minden 
alkalommal végeztünk cuspisplasztikát (plicatio), amen�-
nyiben a cuspis effektív magassága nem érte el a 9 mm-t. 
Minden billentyűmegtartó műtét esetében történt intra-

operatív echokardiográfiás vizsgálat, a plasztika eredmé-
nyességének ellenőrzésére. A beavatkozások idején az 
életkor 29,69 (21,98–41,25) év, 29,15 ± 11,99 év és 
35,29 ± 14,14 év volt. Vizsgálatunk során ezeket a cso-
portokat hasonlítottuk össze egymással.

Elsődleges végpontokként a primer műtét elégtelensé-
ge következtében szükségessé váló reoperációt, valamint 
a halálozást vizsgáltuk. 

Az adatok forrása az anamnesztikus, klinikai és 
echokardiográfiás jellemzőket is tartalmazó Aortagyök-
rekonstrukciós Regiszter, valamint a Magyar Marfan 
Regiszter [34]. Az utánkövetés végének a Magyar Mar-
fan Regiszterben az adott beteg esetén elvégzett utolsó 
módosítás dátumát vagy a halálozás időpontját tekintet-
tük. Az utánkövetési idő 132 ± 81,04 hónap volt a Ben-
tall–DeBono-, 76 ± 27,77 hónap a David I., valamint 
4,5 (0,75–11,75) hónap a módosított Yacoub-műtéten 
átesettek körében. 

Statisztika

A normalitás vizsgálatára Shapiro–Wilk-féle normalitás-
tesztet alkalmaztunk. A normalitásuktól függően a foly-
tonos változókat normáleloszlás esetén átlag és standard 
deviáció, míg nem normáleloszlás során medián és in-
terkvartilis formátumban tüntettük fel. 

A csoportok összehasonlítására folytonos változók 
esetén normáleloszláskor egyutas ANOVA-t használtunk 
Tukey-féle post-hoc teszttel, míg nem normáleloszlás 
esetén Kruskal–Wallis-próbát alkalmaztunk Dunn-féle 
post-hoc teszttel, kategorikus változók esetén pedig 
Fisher-egzakt tesztet használtunk. A 3 csoport túlélését 
és reoperációtól való mentességét Kaplan–Meier-görbé-
ken ábrázoltuk, a csoportok összehasonlításához log-
rank tesztet használtunk. 

Az eredményeket Bonferroni-korrekciót alkalmazva 
p<0,017 értéknél tekintettük szignifikánsnak. 

Eredmények

Bentall–DeBono-műtét 

A Bentall–DeBono-műtéten átesett betegeink között 41 
(66%) férfi és 21 (34%) nő volt. Hypertonia 35%-ban 
(22/62) fordult elő, ez volt a leggyakoribb komorbidi-
tás. A felszálló aorta átmérője 56 (50–65) mm-nek adó-
dott, míg az aortaregurgitatio foka 3 (1,75–4) volt. 
A műtét előtti ejekciós frakció (EF) 60 (58–64,75) %, 
a műtét utáni pedig 60 (51,5–65) % volt. 

Profilaktikus aortagyök-rekonstrukció 24 (39%) eset-
ben történt, a többi esetben a műtéti indikáció határát 
meghaladó méretű aortoannulectasia és sinus Valsalvae 
tágulat képezte a műtét indikációját. 

56 (90%) mechanikus és 6 (10%) biológiai conduit 
billentyű került beültetésre, ezek medián átmérője 27 
(25–27) mm volt. 

Brought to you by Library and Information Centre of the Hungarian Academy of Sciences MTA | Unauthenticated | Downloaded 07/29/22 09:08 AM UTC



699ORVOSI HETILAP 	 2021  ■  162. évfolyam, 18. szám

EREDETI  KÖZLEMÉNY

1. táblázat A három műtéti típus paramétereinek összehasonlítása

1. Bentall–DeBono-
műtét

2. David I. műtét 3. Módosított
Yacoub-műtét

p 

1 vs. 2 1 vs. 3 2 vs. 3

Betegszám 62 13 14

Klinikai paraméterek

Életkor2   29,69 (21,98–41,25)   29,15 ± 11,99   35,29 ± 14,14 >0,9999 >0,9999 0,6308

Nem (férfi)3   41 (66%)     8 (61%)   10 (71%) 0,7574 >0,9999 0,6946

BMI1   22,6 ± 3,8   21,57 ± 4,75   23,64 ± 3,39 0,6861 0,6616 0,3864

Magas vérnyomás3   22 (35%)     1 (7,7%)     2 (14,3%) 0,0545 0,2026 >0,9999

Koszorúér-betegség3     2 (3%)     0 (0%)     0 (0%) >0,9999 >0,9999 >0,9999

Mitralisbillentyű-műtét3     9 (15%)     0 (0%)     0 (0%) 0,3446 0,1965 >0,9999

Aortaátmérő (mm)2   56 (50–65)   49,85 ± 7,022   49,21 ± 4,611 0,0114 0,0066 >0,9999

Az aortaregurgitatio foka2     3 [1,75–4)     2 (0–2)     0 (0–1) 0,0195 <0,0001 0,6542

NYHA-stádium >13   11 (18%)     2 (15%)     4 (29%) >0,9999 0,4570 0,6483

EuroSCORE II. (%)2     2 (1–6)     1,691 ± 0,5317     2,357 ± 0,8198 0,8630 >0,9999 0,7526

CPB-idő2 146,5 (130–195,5) 167,3 ± 53,11 157 (145,5–205) 0,0013 0,7533 0,1976

Műtéti idő >5h3   16 (26%)     7 (54%)     5 (36%) 0,0940 0,5137 0,4495

Mély hypothermiás kirekesztés 
alkalmazása3

  14 (23%)     1 (7,7%)     4 (28,6%) 0,4448 0,7297 0,3259

Az aortalefogás ideje2 112,5 (100–146,3) 153,6 ± 23,28 132,8 ± 24,49 0,0048 0,4214 0,5714

Korai szövődmény3     5 (8%)     7 (54%)     6 (43%) 0,0005 0,0037 0,7064

Késői szövődmény3     2 (3%)     0     0 >0,9999 >0,9999 >0,9999

Profilaktikus műtét3   24 (39%)   10 (77%)   11 (79%) 0,0153 0,0085 >0,9999

1ANOVA Tukey-féle post-hoc teszttel; 2Kruskal–Wallis-próba Dunn-féle post-hoc teszt; 3Fisher-egzakt teszt

ANOVA = varianciaanalízis; BMI = testtömegindex; CPB = cardiopulmonalis bypass; NYHA = New York-i Szívbetegséggel Foglalkozó Társaság

Kísérő beavatkozásként 9 mitralisbillentyű-műtétet, 2 
coronariabypass-műtétet, 5 teljes és 1 parciális aortaív-
cserét és 1 pacemaker-implantációt végeztünk. 

A műtéti idő 250 (210–300) percnek, míg az aortale-
fogás ideje 112,5 (100–146,3) percnek bizonyult. 14 
(23%) esetben történt mély hypothermiás keringésmeg-
állítás (DHCA). 

Intraoperatív szövődmény 9 (15%, vérzéses szövőd-
mény, illetve intraoperatív pacemakerigény), korai posz-
toperatív – első 30 nap (tamponád, illetve posztoperatív 
pitvarfibrilláció) – szövődmény 5 (8%), míg késői posz-
toperatív – 1 éven belüli (ritmuszavar, thromboemboliás 
esemény) – szövődmény 2 (3%) esetben fordult elő.

2 esetben volt szükség reoperációra a primer műtét 
elégtelensége kapcsán (3%), míg 15 (24%) operált beteg 
hunyt el az utánkövetési idő alatt.

David I. műtét

A David I. csoport 8 férfit (61%) és 5 nőt (39%) tartal-
mazott. Komorbiditásként 1 (7,7%) esetben hypertonia, 
további 1 (7,7%) esetben pedig hyperlipidaemia volt je-
len. A felszálló aorta átmérője 49,85 ± 7,022 mm, az 
aortaregurgitatio foka pedig 2 (0–2) volt. Az echokardi-

ográfiával mért, műtét előtti EF 62,31 ± 3,521%-nak bi-
zonyult, míg a műtét után 60 (55–60) %-ra módosult. 

Profilaktikus beavatkozás 10 (77%) alkalommal tör-
tént. A műtéti idő 312,2 ± 55,26 perc volt, míg az aorta
lefogás ideje 153,6 ± 23,28 percnek adódott. 1 esetben 
(7,7%) alkalmaztunk DHCA-t. 

Intraoperatív szövődményként 1 esetben (7,7%) vér-
zés, 3 (23%) esetben arrhythmia következett be. Korai 
posztoperatív szövődmény pedig 7 (54%) betegnél lé-
pett fel, ezek közül 2 vérzés, 1 pericardialis tamponád és 
4 arrhythmia (posztoperatív pitvarfibrilláció) volt. Késői 
posztoperatív szövődmény nem alakult ki. 

Az utánkövetés során 4 (31%) beteg szorult reoperáci-
óra (52, 25, 18, 12 hónappal a műtét után), mindegyik 
esetben a billentyűmegőrző műtétet követően kialakuló, 
IV-es fokú aortaregurgitatio (3 esetben prolapsus, 1 
esetben késői endocarditis) volt az indikáció. A követés 
során haláleset nem fordult elő ebben a csoportban.

A módosított Yacoub-műtét

Az aortagyök-remodellációs  műtéten átesettek között 
10 férfi (71%) és 4 nő (29%) volt. Hypertonia 2 (14,3%), 
hyperlipidaemia pedig 1 (7,1%) betegnél fordult elő. 
A felszálló aorta átmérője 49,21 ± 4,611 mm-nek bizo-
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nyult, az aorta regurgitatiója 0 (0–1) volt. A műtét előt-
ti EF 59,5 ± 4,071% volt. 

A beavatkozások közül 11 (79%) volt profilaktikus. 
Kísérő beavatkozásként 2 (14,3%) teljes aortaívcserét 
végeztünk. A műtéti idő 250 (238,8–342,8) perc, az 
aortalefogási idő 132,8 ± 24,49 perc volt. 4 (28,6%) 
alkalommal volt szükség DHCA-ra. 

Intraoperatív szövődményként 2 esetben arrhythmia 
fordult elő ezen műtéti típus esetén. Korai posztoperatív 
szövődményként 1 betegnél vérzés, 4 (28,6%) betegnél 
szívritmuszavar (posztoperatív pitvarfibrilláció), míg 1  
esetben pericardialis tamponád alakult ki. Késői poszt
operatív szövődmény nem lépett fel. 

A teljes utánkövetési idő alatt az ezen módszerrel ope-
rált betegeink esetén nem volt szükség reoperációra, és 
nem fordult elő halálozás. 

A csoportok összehasonlítása

Az 1. táblázatban foglaltuk össze a különböző elektív és 
sürgős műtéten áteső betegek klinikai adatait és a műté-
tekkel kapcsolatos információkat. Az egyszerűség kedvé-

ért a továbbiakban a műtéteket Bentall, David és Yacoub 
néven is említjük. Az aortagyök intraoperatív képe látha-
tó az 1. ábrán. 

A csoportok nemi eloszlása, műtétkori átlagéletkora, 
BMI-értéke és a komorbiditások tekintetében nem volt 
különbség a csoportok között. 

A felszálló aorta átmérője szignifikánsan nagyobb volt 
a Bentall-csoportban, mint a David- és Yacoub-műtéten 
átesettek között (p = 0,0114 és p = 0,0066). A David- és 
Yacoub-csoportok összevetésekor ebben a tekintetben 
nem volt eltérés (p>0,9999).

Az operáció előtti aortaregurgitatio foka szignifikán-
san nagyobb volt a Bentall-műtéten átesőkön, mint a 
Yacoub-, és tendenciózusan nagyobb, mint a David-
csoportban (p<0,0001 és p = 0,0195), míg az utóbbi 
2  csoport összevetésekor nem mutatkozott különbség 
(p = 0,6542). 

A műtéti jellemzőkben is adódtak különbségek a cso-
portok között. A cardiopulmonalis bypass (CPB) hasz-
nálatának ideje szignifikánsan hosszabb volt David-be-
avatkozás során, mint Bentall-műtétnél (p = 0,0013). 
Ezzel párhuzamosan az aortalefogás ideje is szignifikán-

1. ábra Aortagyök-rekonstrukciós műtét intraoperatív képei. A) Jelentősen tágult felszálló aorta. B, C) Az aortagyök remodellációja Yacoub szerint. 
D) Aortagyök-reimplantáció (David-műtét). E) Bentall-műtét intraoperatív képe (biológiai billentyűt tartalmazó conduit)
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san hosszabb volt David-műtét esetén, mint Bentall-
operáció kapcsán (p = 0,0048). Az 5 óránál hosszabb 
műtétek előfordulása gyakoribb volt David-operációkor, 
mint a másik két műtét esetén, de az eltérés nem volt 
szignifikáns. A DHCA alkalmazásának gyakorisága te-
kintetében nem volt különbség a csoportok között. 

David- és Yacoub-műtétek kapcsán szignifikánsan 
gyakrabban alakult ki korai posztoperatív szövődmény, 
mint Bentall-beavatkozások esetén (p = 0,0005 és p = 
0,0037). A késői szövődmények tekintetében nem volt 
különbség (2. táblázat). 

Bentall-műtétek kapcsán szignifikánsan kisebb gyako-
risággal fordult elő profilaktikus beavatkozás, mint 
David- és Yacoub-operációk esetén (p = 0,0153 és p = 
0,0085). 

A log-rank teszt alapján a reoperációmentesség szigni-
fikánsan gyakoribb volt Bentall-műtét esetén, mint 
David-beavatkozást követően (p<0,001). A Bentall- és 
a  Yacoub-, illetve a David- és a Yacoub-csoportokat 
összehasonlítva nem találtunk közöttük különbséget 
(p = 0,713 és p = 0,485) (2. ábra). A műtéti típusok 
reoperációmentességének összehasonlításakor a teljes 
utánkövetési időszakot vettük figyelembe, amely Bentall-
műtét esetén 299 hónap, David-operációkor 111 hónap, 
míg Yacoub-beavatkozás esetén 42 hónap volt.

A túlélés tekintetében a log-rank teszt alapján nem 
volt különbség a csoportok között (Bentall vs. David: 
p = 0,142 és Bentall vs. Yacoub: p = 0,386) (3. ábra). 
A túlélést szintén a teljes utánkövetési időszakra vonat-
koztatva vizsgáltuk, amely Bentall-műtét esetén 299 hó-
nap, David-operációkor 116 hónap, míg Yacoub-beavat-
kozás esetén 42 hónap volt.

Megbeszélés

Marfan-szindrómában az aortagyök-rekonstrukciós mű-
tétek általában a betegek fiatalabb életkorában válnak 
szükségessé [35, 36]. Az adekvát szívsebészeti kezelési 

lehetőségek kialakulása előtt a Marfan-szindrómában 
szenvedő betegek várható élettartama jóval alulmaradt a 
normálpopulációénak. 1972-ben Murdoch és mtsai vizs-
gálatában az elhunyt Marfan-szindrómás betegek átlag-
életkora mindösszesen 32 év volt; az ismert halálokok 
70%-ának hátterében az aorta dilatatiója és azok kompli-
kációi álltak [37]. Az életet veszélyeztető aortadissectio 
epidemiológiájának nagyszámú beteganyagon történő 
vizsgálatakor Marfan-szindrómás betegekben 38, míg a 
nem beteg populációban 63 éves átlagéletkorban alakult 

2. táblázat Szövődmények a műtéti típusok szerint

Bentall–DeBono-
műtét

(n = 62)

David I. műtét
(n = 13)

Módosított 
Yacoub-műtét

(n = 14)

Intraoperatív szövődmény (%)

Vérzés 6   8   0

Arrhythmia 8 23 14

Korai posztoperatív szövődmény (%)

Vérzés 5 15   7

Arrhythmia 3 31 29

Pericardialis 
tamponád

0   8   7

Késői posztoperatív szövődmény (%)

Vérzés 2   0   0

Arrhythmia 2   0   0
2. ábra A 3 műtéti típus reoperációtól való mentességének Kaplan–Mei-

er-görbéje. David-beavatkozás esetén a reoperáció szignifikán-
san gyakoribb, mint Bentall-műtétkor. Összehasonlításkor a 
teljes utánkövetési időszakot vettük figyelembe, amely Bentall-
műtét esetén 299 hónap, David-operációkor 111 hónap, míg 
Yacoub-beavatkozás esetén 42 hónap volt

3. ábra A 3 műtéti típus túlélésének Kaplan–Meier-görbéje. Bentall-mű-
tét esetén a teljes követési időszak idején a túlélés 67,7 ± 7,9%-
nak adódott. Összehasonlításkor a teljes utánkövetési időszakot 
vettük figyelembe, amely Bentall-műtét esetén 299 hónap, Da-
vid-operációkor 116 hónap, míg Yacoub-beavatkozás esetén 42 
hónap volt
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ki a dissectio [36]. A dissectio kialakulásának valószínű-
sége az aorta átmérőjével egyenes arányban áll [38], 
mindezek hangsúlyozzák a betegek követésének és a ko-
rai műtéti beavatkozások elvégzésének szükségességét 
Marfan-szindrómás betegeken. Vizsgálatunkban ennek 
megfelelően alakult a Marfan-szindrómás betegek mű-
tétkori életkora, amely 29,69 (21,98–41,25) év volt a 
Bentall–DeBono-csoportban, míg a David I. és a módo-
sított Yacoub-operáción átesők esetén 29,15 ± 11,99 és 
35,29 ± 14,14 évnek adódott. 

A fiatal életkorban elvégzett operáció azt is jelenti, 
hogy a műtétre kerülő betegek nem rendelkeznek ko-
molyabb mellékbetegségekkel. Számottevő komorbi
ditásként mindössze magas vérnyomás fordult elő a 
Bentall-műtétes csoportban (35%), de ez nem volt szig-
nifikánsan nagyobb, mint a másik két csoport esetén.

A Bentall-műtétre kerülő betegeknél szignifikánsan 
nagyobb volt az aortaregurgitatio foka, mint a Yacoub-, 
illetve tendenciózusan nagyobb, mint David-operációk 
kapcsán. A regurgitatio mértéke nyilvánvalóan összefüg-
gésben áll az aorta átmérőjének méretével. A Bentall-
csoportban található, szignifikánsan nagyobb aortaát
mérők magyarázata lehet, hogy ezen műtétek között 
szignifikánsan kisebb arányban fordult elő profilaktikus 
beavatkozás, mint a David- és Yacoub-operációk esetén. 

A gyökrekonstrukciós műtétek kapcsán szövődmény-
ként a leggyakrabban ritmuszavarok (posztoperatív pit-
varfibrilláció) léptek fel, ezt követte a posztoperatív vér-
zés. A David-műtéten átesettek több mint felében 
fordult elő komplikáció az operációt követő első 30 nap-
ban, míg a Yacoub-csoportban ez kevesebb beteget érin-
tett. 

A késői szövődmények tekintetében nem volt különb-
ség a vizsgált csoportok között. 

David-műtét esetén szignifikánsan hosszabbnak bizo-
nyult a CPB és az aortalefogás ideje, következményesen 
hosszabb műtéti időkkel kellett számolnunk, mint a 
Bentall-típusnál. Hasonló témában írt közleményben a 
Bentall- és a David-műtéteket összehasonlító meta
analízis a David-operációk kapcsán hosszabb CPB- és 
aortalefogási időket talált [35]. Coselli és mtsai 316, 
Marfan-szindrómás beteg aortagyök-rekonstrukcióját 
elemezték, és összehasonlították a TRR-t a billentyű-
megőrző aortagyök-rekonstrukciókkal. Eredményeik 
alapján a TRR szignifikánsan rövidebb CPB- és aortale-
fogási idővel járt, ami megfelel a billentyűmegőrző mű-
tétek nehezebb technikai kivitelezhetőségének [39]. 
A  mi vizsgálataink során a technikailag komplexebb 
Yacoub-műtétek CPB- és aortalefogási ideje nem külön-
bözött a Bentall-beavatkozásokétól, amelyek hasonló 
hosszúságúak volt, mint a már említett metaanalízis 
[35] esetén, tehát az egyenlő idők nem a Bentall-műté-
tek elnyújtottsága miatt voltak. Ezen eredményeink mu-
tatják, hogy az összetettebb Yacoub-operáció elvégez-
hető a műtéti idő megnyúlása nélkül, ezt azonban nem 
mondhatjuk el a David-beavatkozásról. Ez volt az alap-
vető oka annak, hogy az elsőként bevezetett, David-féle 

műtéti technikáról a módosított remodellációs techni-
kára tértünk át, annak könnyebb kivitelezhetősége és 
reprodukálhatósága miatt. Mint eredményeink is mutat-
ják, a posztoperatív szövődmények tekintetében is ked-
vezőbb volt a remodellációs műtét.

David-műtét esetén a primer műtét elégtelensége mi-
att szignifikánsan gyakrabban volt szükség reoperációra, 
mint Bentall-operáció kapcsán (2. ábra). Marfan-szind-
rómában a betegség következtében az aortabillentyű 
struktúrája is károsodhat [40], ami magyarázatul szolgál-
hat a billentyűmegőrző beavatkozások során megfigyelt 
nagyobb reoperációs rátára. Benedetto és mtsai metaana-
lízisükben billentyűmegőrző műtétek esetén négyszeres, 
aortabillentyűn történő reintervenciós rátát találtak a 
billentyű cseréjével járó műtétekhez képest. Amikor a re-
implantációs technikákat hasonlították össze a Bentall-
műtétekkel, az előbbiek továbbra is alsóbbrendűnek bi-
zonyultak ebben a tekintetben hosszú távon [21]. 
Shrestha és mtsai az intézetükben végzett David-műtétek 
elemzésekor a Marfan-szindrómás populációnál 23%-os 
reoperációs arányt találtak 12 év utánkövetés távlatában 
[41]. Nicolo és mtsai vizsgálata 20 év utánkövetés során 
szintén kisebb arányú billentyűeredetű beavatkozást re-
gisztrált a Bentall-műtétek esetében [42]. A Bentall-mű-
tétek esetén azonban Vallabhajosyula és mtsai magasabb 
posztoperatív vérzési rátát és magasabb permanens pace-
maker-beültetési igényt talált a David-műtétekhez képest 
[27]. Price és mtsai (David-munkacsoport) 10 éves után-
követés adatait elemezve kimutatták, hogy a Bentall-mű-
tétek esetén a műbillentyű okozta szövődmények jóval 
gyakoribbak, mint a David-műtét esetében (23% vs. 4%) 
[24]. Flynn és mtsai egy metaanalízis adatait elemezve 
publikálták, hogy aortagyök-rekonstrukciónál billentyű-
megtartás esetében szignifikánsan alacsonyabb az endo-
carditis és a thromboemboliás szövődmények aránya a 
Bentall-műtétekhez képest [26]. 

Módosított Yacoub-műtétek esetén a másik két cso-
porthoz képest nem találtunk különbséget a reinterven-
ció tekintetében, azonban messzemenő következtetések 
levonásához hosszabb követési időre van szükség. 
Schäfers és mtsai 2017-ben közölték eredményeiket a 
Marfan-szindrómás betegeken (67 beteg) végzett mó-
dosított Yacoub-műtéttel, melyben megállapították, 
hogy ezen műtét segítségével 10 éves utánkövetés során 
csak a betegek 15%-ában volt szükség ismételt beavatko-
zásra [25]. Vizsgálatunkban a túlélés tekintetében nem 
mutatkozott különbség a három műtéti típus között. 
A  teljes utánkövetési idő (lásd feljebb) alatt a hosszú 
távú túlélés 67,7 ± 7,9%-nak bizonyult Bentall-műtét 
esetén, míg 100% volt David- és Yacoub-operációk kap-
csán (3. ábra). Az utóbbiaknál azonban jelentősen rövi-
debb követési idők álltak rendelkezésre. A Bentall-cso-
port hosszú távú túlélésével kapcsolatban fontos 
hangsúlyozni, hogy a műtétek mindössze 39%-a volt 
profilaktikus.

Vizsgálatunk korlátja, hogy az utánkövetési idők nem 
azonosak a csoportok között. Ennek ellenére értékes kö-
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vetkeztetések vonhatók le a 3 műtéti típus összehasonlí-
tásakor. David- és Yacoub-műtéteknél az elemszám ala-
csony, illetve a Yacoub-csoportban az utánkövetési idő 
nem kellően hosszú, hogy a reoperációról és a hosszú 
távú túlélésről megfelelő képet kapjunk.

Következtetés

Eredményeink azt mutatják, hogy az arany standard mű-
tétnek számító Bentall-műtét a nemzetközi adatoknak 
megfelelően jó hosszú távú eredménnyel reprodukálható 
a Marfan-szindrómás populációban. Napjainkban adott 
betegcsoportokban a billentyűmegtartó műtétek válnak 
hangsúlyossá, tekintettel a ritkább késői szövődmények-
re és a betegek életminőségére. Klinikánkon a billentyű-
megtartó gyökrekonstrukciós műtétek között a rövidebb 
CPB- és aortalefogási idők következtében a módosított 
Yacoub-műtét kedvezőbbnek adódik, mint a David I. 
műtét. Mind a nemzetközi, mind a saját adataink alapján 
a billentyűmegtartó gyökrekonstrukciós műtéti típusok 
is sikerrel végezhetők a Marfan-szindrómás betegek ese-
tében. Ám a fentebb említett limitációknak megfelelően 
hosszabb távú betegkövetésre van szükség, hogy a 3 cso-
port reoperációs rátáját és hosszú távú túlélését pontosan 
meghatározhassuk. Mindazonáltal Marfan-szindrómás 
betegeink szisztematikus és rendszeres követésével és a 
profilaktikus beavatkozás elvégzésével jelentősen csök-
kenthető a betegek korai érkatasztrófák által okozott 
mortalitása.

Anyagi támogatás: A kutatást az Innovációs és Techno-
lógiai Minisztérium Felsőoktatási Intézményi Kiválósági 
Programja finanszírozta, a Semmelweis Egyetem Terápi-
ás Fejlesztés tématerületi programja keretében. A jelen 
tanulmány megjelenését a Nemzeti Kutatási, Fejlesztési 
és Innovációs Hivatal támogatta (NKFIA; NVKP_16-1-
2016-0017 Nemzeti Szívprogram).

Szerzői munkamegosztás: P. M., S. R., B. K.: Adatgyűjtés, 
az adatok kiértékelése, statisztikai elemzés, a kézirat el-
készítésében való részvétel. S. C.-M., Á. B., K. Á.: Adat-
gyűjtés, a kézirat elkészítésében való részvétel. H. I., 
Sz. A., N. E., K. A., B. E., M. B., Sz. Z.: A kézirat ellen-
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Köszönetnyilvánítás
Köszönetünket fejezzük ki a Marfan-szindrómások közösségének és 
beteg-érdekvédelmi munkatársunknak, Varró Csillának a munkánk so-
rán nyújtott támogatásukért.
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