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Bevezetés: A Marfan-szindréma autoszomadlis domindns médon 6roklédd, szisztémds kotészoveti betegség. A hossza
tava talélés szempontjabdl fontos a nagyérkatasztréfik megel6zése. Szivsebészeti szempontbdl a legfontosabb elvil-
tozds az aortagyok tigulata. Aortagyok-rekonstrukcids beavatkozdsaink Bentall-DeBono-, David I. és médositott
Yacoub-mfitétek, melyek mind preventiv jelleggel, mind dissectio esetén j6 eredménnyel végezhetdk.

Célkitiizés: A marfanos betegeknél eltérd technikival végzett aortagyok-rekonstrukeids miitéteink dsszehasonlitisa.
Midszer: A Semmelweis Egyetem Virosmajori Sziv- és Ergyogyészati Klinikdjan 1993 és 2020 kozott Marfan-szind-
rémisokndl elvégzett Bentall-DeBono-, David I. és médositott Yacoub-féle aortagyok-rekonstrukcidkat elemeztiik.
A miitét szerinti csoportok életkora a beavatkozds 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 forrasaul a Magyar Marfan Regiszter és az Aortagyok-rekonstrukcios Regiszter
szolgalt.

Eredmények: Az utinkovetési id6 132 = 81,04 hénap volt a Bentall-, 76 + 27,77 hénap a David-, valamint 4,5
(0,75-11,75) hénap a Yacoub-mititét esetén. A David- és a Yacoub-beavatkozasok gyakrabban voltak profilaktikusak,
mint a Bentall-operaciok (p = 0,0153; p = 0,0085). A Bentall-m{itéteknél ritkabb volt a primer mitét esetleges ké-
s6bbi elégtelenségébdl fakadd reopericié, mint a David-operdcidknal (p<0,001). David-beavatkozasndl a Bentall-
mitéthez képest hosszabb volt a cardiopulmonaris bypass (p = 0,0013) és az aortalefogds ideje (p = 0,0048), valamint
David- és Yacoub-mdtét esetén gyakrabban Iépett fel korai posztoperativ szovédmény, mint Bentall-operacional
(p = 0,0005; p = 0,0037). A kés6i szovédmények és a talélés tekintetében a csoportok nem kiilonboztek.
Kovetkeztetés: Marfan-szindrémdban a leggyakrabban halilt okozé szovédmény az akut aortaruptura, illetve akut
aortadissectio. Eredményeink alapjan mindharom profilaktikus aortagyok-rekonstrukciés miitéti tipus jol reprodukal-
haté és j6 eredménnyel végezheté Marfan-szindrémaban.
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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 carly 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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Roviditések

ANOVA = (analysis of variance) varianciaanalizis; BMI = (body
mass index) testtomegindex; CNV = (copy number variation)
kopiaszam-eltérés; CPB = cardiopulmonalis bypass; DHCA =
(deep hypothermic circulatory arrest) mély hypothermids ke-
ringésmegallitas; EF = ejekcids frakcio; FBN1 = fibrillin-1;
TGF = (transforming growth factor) transzformal6 novekedési
faktor; TRR = (total root replacement) teljes aortagyok-csere;
VSRR = (valve sparing root replacement) billentyimegé6rzé
aortagyokesere

A Marfan-szindréma autoszomadlis dominins moddon
orokléds, szisztémas kotGszoveti betegség, becsiilt pre-
valencidja 1 : 5000-1 : 10 000 [1]. A legsalyosabb mani-
fesztaciok a cardiovascularis szervrendszert érintik. Ide-
tartozik a magas haldlozassal jaré aortadissectio, valamint
az aortagyok fenyegetd tagulata [2—4] az aortabillentyd
kovetkezményes diszfunkcidjaval, a mitralis, valamint a
tricuspidalis billenty(i prolapsusa [5]. A cardiovascularis
érintettségek kozé tartozik ezenfeliil az artéridk fokozott
tortuositasa, azaz kanyargdssiga is, amely az egyéb azo-
nositott tényezSk mellett [6, 7] a stlyosabb aortaérin-
tettség egyik prediktora [8]. A szindréma tovibba jelleg-
zetes szem- ¢és musculoskeletalis tiinetekkel jar. Az
utobbiak koziil kiemelendd a hossza csoves csontok tal-
novekedése, a mellkas deformitasai (pectus carinatum és
pectus excavatum), a megnovekedett karfesztivolsig-
testmagassag arany, a csokkent felsé szegment-alsé szeg-
ment ardny, az arachnodactylia (pokujjasig), a scoliosis,
a csuklo- és hiivelykujjtiinet, a pes planus, a hipermobilis
iztiletek, valamint a craniofacialis érintettség. Jellemz§
szemtiinet a lencse diszlokaciéjat jelentS ectopia lentis,
amely a betegek 60%-iban megtalalhatd, de megjelenése
nem csupan a Marfan-szindréméra korlatozédik [5].
A leggyakoribb szemtiinet a myopia [1].

Az esetek jelentGs részében a betegség hdtterében a
fibrillin-1 fehérjét kédolé FBNI-gén muticidja all [9].
A koéroki variacié a Marfan-szindromds betegek tobb
mint 90%-aban kimutathatd, ami a képiaszam-eltérések
(CNV-k) célzott keresésével tovibb novelhetd [10].
A fehérje az extracelluldris métrix fontos alkotérésze, az
clasztikus rostok kialakitdsiban kulcsszerepet jatszik, a
TGEB inaktiv formaban tartdsaval pedig szabdlyozé
funkcidval is bir. A fibrillin-1 mennyiségének csokkenése
vagy szerkezetének kirosodasa tehit kozvetlentil és koz-
vetett modon felel6s a szindréma tiineteinek kialakulasa-
ére [11].

A Marfan-szindréma diagnézisanak alapjat az 1996.
évi Gent-nozolégiat felviltd, 2010. évi atdolgozott
Gent-nozoldgia adja, amelyben nagy hangsulyt kap az
aortagyok aneurysmadja/dissectidja, a genetikai varidcio
és az ectopia lentis megléte [12].

Az akut A-tipust aortadissectio magas mortalitasta al-
lapot [13], amely alacsony kockdzattal jir6 profilaktikus
mutéttel [14] megel6zhets. Az iranyelveknek megfele-
16en a beavatkozas alapjit az aorta atmér&je képezi. Mar-
fan-szindréméban a beavatkozas indikalt, amennyiben a
felszallé aorta atmérdje 250 mm, illetve a kovetkezd rizi-
kotényezSk valamelyikének jelenléte esetén ez az érték
45 mm-re csokken: aortadissectio csalddi el6fordulasa,
sulyos aorta- vagy mitralis regurgitatio, illetve az aorta
atmérGjének novekedési titeme 23 mm/év. Viarandossig
tervezése esetén 40 mm felett indikalt a profilaktikus
aortagyok-rekonstrukcio [15, 16].

Az aortagyok dilatatija és dissectidja esetén szdba
jov6 aortagyok-rekonstrukcids mitéteknek két alapvetd
tipusat kiilonboztetjitkk meg. Az egyik a teljes aortagyok-
csere (total root replacement — TRR), azaz az arany stan-
dardnak szamit6é Bentall-DeBono-opericié [17], amely
a bevezetése Ota szamos moédositison ment keresztiil
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[18, 19]. A Bentall-m{tétek Iényege a tigult aortagyok,
a felszall6 aorta és az aortabillenty( cseréje, ami az esetek
tobbségében — 1évén fiatal betegeket érintS betegség —
mechanikus billentytvel ellatott conduittal torténik. A
mechanikus mdbillentyd alkalmazdsinak elénye annak
idétallosiga, mig jelentSs hatranya, hogy élethosszig tar-
t6 antikoagulans kezelést igényel a mechanikus miibil-
lenty(i jelentette fokozott thromboembolids kockdzat
miatt [20]. A tartés antikoaguldcidval jard szovédmé-
nyek és nehézségek kikiiszobolésére fejlesztették ki a bil-
lenty( megtartasaval jar6 aortagyok-rekonstrukcios elja-
rasokat [21]. Ezen billentyimegdrz6 aortagyokceserék
(valve sparing root replacement — VSRR) egyik tipusa a
billentytireimplantacioval jar6 David-mdtét [22], mig a
masik variacié a Valsalva-sinusok remodellacidjit alkal-
maz6 Yacoub-beavatkozas [23]. A VSRR-ek esetében
felmeriil, hogy ezen miitétek technikailag komplikaltab-
bak, és egyesek a nativ billentyd idétallosagat is megkér-
ddjelezik [24]. A billentylimegtarté mttétek eredmé-
nyességét azonban szdmos szerzG timasztotta ald
[25-30]. Ezt kovetve Klinikinkon is médositottunk ko-
rabbi gyakorlatunkon, és megfelelen kivalasztott beteg-
csoportndl bevezettitk a billentyimegtarté aortagyok-
rekonstrukciés mitéteket. Ehhez kapcsolddik, hogy
Klinikdnkon majd két évtizede miikodik Marfan-ambu-
lancia a 2002-ben alapitott Magyar Marfan Alapitvany
gondozasiban. Az Ambulancia célja a Marfan-szindré-
mids betegek szlrése és kovetése orszagos, de lassan mar
Karpat-medencei jelleggel is, kiemelten fékuszilva a
multidiszciplinaris megkozelitésre és a Marfan-szindré-
mas betegekre jellemz6 pszichoszociilis és pszichologiai
tényezdk figyelembevételére [31, 32]. Célul tiztiik ki az
érkatasztrofik megelGzését a betegek rendszeres képal-
koté vizsgalattal torténd kovetésével és a profilaktikus
mitétek idGbeli elvégzésével.

Mobdszer

Vizsgalatunkban retrospektiv modon elemeztiik a Sem-
melweis Egyetem Vérosmajori Sziv- és Ergyoégydszati
Klinikajan 1993 és 2020 kozott marfanos betegeken
végrehajtott aortagyok-rekonstrukciés mitéteket. Az el-
végzett mltéti tipusok Bentall-DeBono-, David I. és
modositott Yacoub-beavatkozasok voltak. A Marfan-
szindroma diagnézisanak alapjat 2010 el6tt az érvény-
ben 1év6 Berlin- és Gent-nozoldgia, az azt kovets id6-
szakban az atdolgozott Gent-nozoldgia képezte [12].

Az elektiv és siirgss jellegli aortagyok-rekonstrukcio-
kat elemeztiik, amelyekbdl Osszesen 89-et végeztiink;
ebbdl 62 Bentall-DeBono-, 13 David 1. és 14 modosi-
tott Yacoub-mUtétet (Schifers szerinti annulusstabiliza-
lassal) [33] hajtottunk végre Marfan-szindrémads betege-
inknél. A billentyGmegtarté mitétek esetében minden
alkalommal végeztiink cuspisplasztikat (plicatio), ameny-
nyiben a cuspis effektiv magassaga nem érte el a 9 mm-t.
Minden billentylimegtarté miitét esetében tortént intra-
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operativ echokardiografids vizsgilat, a plasztika eredmé-
nyességének ellendrzésére. A beavatkozisok idején az
életkor 29,69 (21,98-41,25) év, 29,15 + 11,99 év és
35,29 + 14,14 év volt. Vizsgalatunk sordn ezeket a cso-
portokat hasonlitottuk ssze egymassal.

Els6dleges végpontokként a primer m{tét elégtelensé-
ge kovetkeztében sziitkségessé valo reopericiot, valamint
a halalozést vizsgaltuk.

Az adatok forrasa az anamnesztikus, klinikai és
echokardiografids jellemzd&ket is tartalmazé Aortagyok-
rekonstrukciés Regiszter, valamint a Magyar Marfan
Regiszter [34]. Az utinkovetés végének a Magyar Mar-
fan Regiszterben az adott beteg esetén elvégzett utolséd
mobdositas datumdt vagy a haldlozds idépontjat tekintet-
tik. Az utinkovetési id6 132 + 81,04 hoénap volt a Ben-
tall-DeBono-, 76 + 27,77 hénap a David 1., valamint
4,5 (0,75-11,75) hénap a moédositott Yacoub-mdtéten
atesettek korében.

Statisztika

A normalitas vizsgilatira Shapiro-Wilk-féle normalitas-
tesztet alkalmaztunk. A normalitasuktdl fiiggen a foly-
tonos viltozokat normileloszlas esetén dtlag és standard
deviacid, mig nem norméleloszlis soran median és in-
terkvartilis formatumban tiintettiik fel.

A csoportok Osszehasonlitdsira folytonos viltozok
esetén normaleloszliskor egyutas ANOVA-t haszniltunk
Tukey-féle post-hoc teszttel, mig nem normaleloszlas
esetén Kruskal-Wallis-probdt alkalmaztunk Dunn-féle
post-hoc teszttel, kategorikus véiltozék esetén pedig
Fisher-egzakt tesztet hasznaltunk. A 3 csoport talélését
és reopericiotdl valé mentességét Kaplan—Meier-gorbé-
ken d4brazoltuk, a csoportok 6sszehasonlitisihoz log-
rank tesztet hasznaltunk.

Az eredményeket Bonferroni-korrekciot alkalmazva
p<0,017 értéknél tekintettiik szignifikinsnak.

Eredmények

Bentall-DeBono-miitét

A Bentall-DeBono-mfitéten atesett betegeink kozott 41
(66%) férfi és 21 (34%) né volt. Hypertonia 35%-ban
(22/62) fordult el6, ez volt a leggyakoribb komorbidi-
tas. A felszallé aorta atmérGje 56 (50-65) mm-nek adé-
dott, mig az aortaregurgitatio foka 3 (1,75-4) volt.
A miitét elStti ejekeids frakeié (EF) 60 (58-64,75) %,
a mitét utani pedig 60 (51,5-65) % volt.

Profilaktikus aortagyok-rekonstrukcié 24 (39%) eset-
ben tortént, a tobbi esetben a mitéti indikacié hatarat
meghaladé méreti aortoannulectasia és sinus Valsalvae
tagulat képezte a mitét indikacidjit.

56 (90%) mechanikus és 6 (10%) bioldgiai conduit
billenty keriilt betiltetésre, ezek median atmérGje 27
(25-27) mm volt.
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Kisér§ beavatkozasként 9 mitralisbillentyd-mdtétet, 2
coronariabypass-mttétet, 5 teljes és 1 parcialis aortaiv-
cserét és 1 pacemaker-implantaciot végeztiink.

A miitéti id6 250 (210-300) percnek, mig az aortale-
fogas ideje 112,5 (100-146,3) percnek bizonyult. 14
(23%) esetben tortént mély hypothermids keringésmeg-
allitas (DHCA).

Intraoperativ szovédmény 9 (15%, vérzéses szov6d-
mény, illetve intraoperativ pacemakerigény), korai posz-
toperativ — els¢ 30 nap (tamponad, illetve posztoperativ
pitvarfibrillicid) — szovédmény 5 (8%), mig késdi posz-
toperativ — 1 éven beliili (ritmuszavar, thromboembolids
esemény) — szovédmény 2 (3%) esetben fordult el6.

2 esetben volt sziikség reoperaciéra a primer miitét
elégtelensége kapcsan (3%), mig 15 (24%) operdlt beteg
hunyt el az utinkovetési id6 alatt.

David I. miitét

A David 1. csoport 8 térfit (61%) és 5 nSt (39%) tartal-
mazott. Komorbiditasként 1 (7,7%) esctben hypertonia,
tovabbi 1 (7,7%) esetben pedig hyperlipidaemia volt je-
len. A felszillé aorta atmérGje 49,85 + 7,022 mm, az
aortaregurgitatio foka pedig 2 (0-2) volt. Az echokardi-
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ografiaval mért, mitét el6tti EF 62,31 + 3,521%-nak bi-
zonyult, mig a mitét utdn 60 (55-60) %-ra mddosult.

Profilaktikus beavatkozas 10 (77%) alkalommal tor-
tént. A matéti id6 312,2 + 55,26 perc volt, mig az aorta-
lefogds ideje 153,6 = 23,28 percnek adddott. 1 esetben
(7,7%) alkalmaztunk DHCA-t.

Intraoperativ szovédményként 1 esetben (7,7%) vér-
zés, 3 (23%) esetben arrhythmia kovetkezett be. Korai
posztoperativ szévédmény pedig 7 (54%) betegnél 1¢-
pett fel, ezek kozil 2 vérzés, 1 pericardialis tamponad és
4 arrhythmia (posztoperativ pitvarfibrillicio) volt. Kés6i
posztoperativ szovédmény nem alakult ki.

Az utinkovetés soran 4 (31%) beteg szorult reoperici-
ora (52,25, 18, 12 hénappal a m{tét utin), mindegyik
esetben a billentylimegérzé mitétet kovetSen kialakuld,
IV-es fokt aortaregurgitatio (3 esetben prolapsus, 1
esetben késGi endocarditis) volt az indikacié. A kovetés
soran haldleset nem fordult el6 ebben a csoportban.

A modositott Yocoub-miitét

Az aortagyok-remodellaciés mitéten atesettek kozott
10 férfi (71%) és 4 n6 (29%) volt. Hypertonia 2 (14,3%),
hyperlipidaemia pedig 1 (7,1%) betegnél fordult el6.
A felszall6 aorta atmérdje 49,21 + 4,611 mm-nek bizo-

1. tablazat | A hdrom mtéti tipus paramétereinek dsszehasonlitdsa
1. Bentall-DeBono- 2. David I. mtitét 3. Médositott p
miitét Yacoub-miitét 1vs 2 1vs. 3 2 vs. 3
Betegszam 62 13 14
Klinikai paraméterek
Eletkor? 29,69 (21,98-41,25) 29,15 + 11,99 35,29 = 14,14 >0,9999 >0,9999 0,6308
Nem (férfi)? 41 (66%) 8 (61%) 10 (71%) 0,7574 >0,9999 0,6946
BMI! 22,6 £3,8 21,57 + 4,75 23,64 + 3,39 0,6861 0,6616 0,3864
Magas vérnyomds? 22 (35%) 1(7,7%) 2 (14,3%) 0,0545 0,2026 >0,9999
KoszorGér-betegség? 2 (3%) 0 (0%) 0 (0%) >0,9999 >0,9999 >0,9999
MitralisbillentyG-mdtét® 9 (15%) 0 (0%) 0 (0%) 0,3446 0,1965 >0,9999
Aortadtmérs (mm)? 56 (50-65) 49,85 + 7,022 4921 + 4,611 0,0114 0,0066 >0,9999
Az aortaregurgitatio foka? 3[1,75-4) 2 (0-2) 0(0-1) 0,0195 <0,0001 0,6542
NYHA-stadium >13 11 (18%) 2 (15%) 4 (29%) >0,9999 0,4570 0,6483
EuroSCORE II. (%)* 2 (1-6) 1,691 + 0,5317 2,357 + 0,8198 0,8630 >0,9999 0,7526
CPB-id4? 146,5 (130-195,5) 167,3 £ 53,11 157 (145,5-205) 0,0013 0,7533 0,1976
Miitéd id§ >5h? 16 (26%) 7 (54%) 5 (36%) 0,0940 0,5137 0,4495
M¢ly hypothermiis kirekesztés 14 (23%) 1(7,7%) 4 (28,6%) 0,4448 0,7297 0,3259
alkalmazdsa®
Az aortalefogds ideje? 112,5 (100-146,3) 153,6 + 23,28 132,8 + 24,49 0,0048 0,4214 0,5714
Korai szévédmény? 5 (8%) 7 (54%) 6 (43%) 0,0005 0,0037 0,7064
Kés6i szovédmény? 2 (3%) 0 0 >0,9999 >0,9999 >0,9999
Profilaktikus mdtét® 24 (39%) 10 (77%) 11 (79%) 0,0153 0,0085 >0,9999

'ANOVA Tukey-féle post-hoc teszttel; 2Kruskal-Wallis-préba Dunn-féle post-hoc teszt; *Fisher-egzakt teszt

ANOVA = varianciaanalizis; BMI = testtomegindex; CPB = cardiopulmonalis bypass; NYHA = New York-i Szivbetegséggel Foglalkoz6 Tdrsasig
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nyult, az aorta regurgitatiéja 0 (0-1) volt. A mdtét el6t-
ti EF 59,5 + 4,071% volt.

A beavatkozdsok kozil 11 (79%) volt profilaktikus.
Kisér§ beavatkozasként 2 (14,3%) teljes aortaivcserét
végeztiink. A mitéti id§ 250 (238,8-342,8) perc, az
aortalefogasi id6 132,8 + 24,49 perc volt. 4 (28,6%)
alkalommal volt sziikség DHCA-ra.

Intraoperativ szovédményként 2 esetben arrhythmia
fordult el ezen mitéti tipus esetén. Korai posztoperativ
szovédményként 1 betegnél vérzés, 4 (28,6%) betegnél
szivritmuszavar (posztoperativ pitvarfibrillicié), mig 1
esetben pericardialis tamponad alakult ki. Kés6i poszt-
operativ szovédmény nem lépett fel.

A teljes utinkovetési id6 alatt az ezen modszerrel ope-
rilt betegeink esetén nem volt sziikség reopericidra, és
nem fordult el§ haldlozas.

A csoportok dsszehasonlitisn

Az 1. tablazatban foglaltuk 6ssze a kiilonbozé elektiv és
stirgds mitéten atesd betegek klinikai adatait és a mdté-
tekkel kapcsolatos informaciokat. Az egyszertiség kedvé-

EREDETI KOZLEMENY

ért a tovabbiakban a m{téteket Bentall, David és Yacoub
néven is emlitjilk. Az aortagyok intraoperativ képe latha-
té az 1. abran.

A csoportok nemi eloszlasa, mttétkori atlagéletkora,
BMI-értéke és a komorbiditisok tekintetében nem volt
kiilonbség a csoportok kozott.

A felszall6 aorta atmérGje szignifikinsan nagyobb volt
a Bentall-csoportban, mint a David- és Yacoub-miitéten
atesettek kozott (p = 0,0114 és p = 0,0066). A David- és
Yacoub-csoportok osszevetésekor ebben a tekintetben
nem volt eltérés (p>0,9999).

Az opericié el6tti aortaregurgitatio foka szignifikan-
san nagyobb volt a Bentall-mitéten dtes6kon, mint a
Yacoub-, és tendenciézusan nagyobb, mint a David-
csoportban (p<0,0001 és p = 0,0195), mig az utdbbi
2 csoport Osszevetésekor nem mutatkozott kiilonbség
(p = 0,6542).

A miitéti jellemzSkben is adédtak kiilonbségek a cso-
portok kozott. A cardiopulmonalis bypass (CPB) hasz-
ndlatdnak ideje szignifikinsan hosszabb volt David-be-
avatkozds soran, mint Bentall-m@tétnél (p = 0,0013).
Ezzel parhuzamosan az aortalefogas ideje is szignifikin-

1. dbra

Aortagyok-rekonstrukciés miitét intraoperativ képei. A) JelentSsen tdgult felszallé aorta. B, C) Az aortagyok remodellicidja Yacoub szerint.
D) Aortagyok-reimplanticié (David-miitét). E) Bentall-mitét intraoperativ képe (bioldgiai billentytit tartalmazé conduit)
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2. tablazat Szovédmények a mitéti tipusok szerint 100
- =TT T T
E—— —— = #p
Bentall-DeBono-  David I. mtitét Moédositott = sk
miitét (n=13) Yacoub-miitét & N
(n=62) (n = 14) g 701
o
Intraoperativ szovédmény (%) ] 60 |-
P Y £ 50 [~ Bentall vs. David log-rank p<0,001
fo s Ne)
Vérzés 6 8 0 g 40 [ Bentall vs. Yacoub log-rank p = 0,737
. — -
Arrhythmia 8 23 14 2 30 | David vs. Yacoub log-rank p = 0,485
Korai posztoperativ szovédmény (%) é 20k
Vérzés 5 15 7 10F
Arrhythmia 3 31 29 of , , | | , ,
Pericardialis 0 8 7 0 50 100 150 200 250 300
tamponad )
- Hoénap
Kés6i posztoperativ szovédmény (%)
- Csoport
Verzés 2 0 0 —— Bentall —— David —— Yacoub
Arrhythmia 2 0
2. abra A 3 mtéti tipus reoperaciotol valé mentességének Kaplan—-Mei-
er-gorbéje. David-beavatkozds esetén a reopericié szignifikin-
san gyakoribb, mint Bentall-m{tétkor. Osszehasonlitiskor a
san hosszabb volt David-mititét CSCtéIl, mint Bentall- teljes utdnkovetési idészakot vettiik figyelembe, amely Bentall-
Ry 7 _ Lo 4 mtét esetén 299 hénap, David-operdcidkor 111 hénap, mig
Op”CI‘/aCIO kipcsan gp - 0’0048) Az 5 O_ranal h9ss/zabb Yacoub-beavatkozis esetén 42 hénap volt
mitétek el6forduldsa gyakoribb volt David-opericidkor,
mint a méasik két mtét esetén, de az eltérés nem volt
szignifikins. A DHCA alkalmazasanak gyakorisiga te- 100
kintetében nem volt kiilonbség a csoportok kozott. g0 H
David- és Yacoub-miitétek kapcsin szignifikinsan
. . ; o 2 . 80 |-
gyakrabban alakult ki korai posztoperativ szévédmény,
mint Bentall-beavatkozasok esetén (p = 0,0005 és p = < el y
0,0037). A kés6i szovédmények tekintetében nem volt S 60 I I oz
i 1 074 . tall vs. David log- =0,
kilonbség (2. tablizat). S SIatys, tavig ‘g fankp
Bentall-mdtétek kapcsan szignifikinsan kisebb gyako- 2 40} seniallva prontlpemlepe ] 50
risaggal fordult el6 profilaktikus beavatkozds, mint 30 |
David- és Yacoub-opericidk esetén (p = 0,0153 és p = 20k
0,0085). -
A log-rank teszt alapjdn a reoperdciémentesség szigni-
fikinsan gyakoribb volt Bentall-mfitét esetén, mint o L L L : ! L
David-beavatkozist kovetSen (p<0,001). A Bentall- és g =g lbee 150 200 450 2398
a Yacoub-, illetve a David- és a Yacoub-csoportokat Hénap
Osszehasonlitva nem taldltunk kozottik kilonbséget Csoport
(p=0,713 és p = 0,485) (2. 4bra). A mitéti tipusok — Bentall —— David —— Yacoub
re(/)peraaon%e.nt”essegenek osszehasonlitdsakor a tCl]CS 3. dbra A 3 miitéd tipus talélésének Kaplan—-Meier-gorbéje. Bentall-mi-
utankovetési idGszakot vettiik figyelembe, amely Bentall- tét esetén a teljes kovetési idGszak idején a talélés 67,7 = 7,9%-
mitét esetén 299 hénap, David-operéciékor 111 hénap’ nak adédott. Osszehasonlitiskor a teljes utdnkovetési idészakot
(o Y b-b tk , én 42 hé 1 vettiik figyelembe, amely Bentall-mdtét esetén 299 hénap, Da-
mig racoub- Ca_va Kozas eseten onap volt. . vid-operdcidkor 116 hénap, mig Yacoub-beavatkozds esetén 42
A talélés tekintetében a log-rank teszt alapjain nem honap volt
volt kiilonbség a csoportok kozott (Bentall vs. David:
p = 0,142 és Bentall vs. Yacoub: p = 0,386) (3. dbra).
A talélést szintén a teljes utdnkovetési iddszakra vonat- | Jehetgségek kialakuldsa elétt a Marfan-szindréméban
koztatva .VlZSgalUﬂf’ amely Bentall-miitét esetén 299 ho- | szenvedd betegek varhato élettartama joval alulmaradt a
nap, David-opericiokor 116 honap, mig Yacoub-beavat- | normalpopuldcioénak. 1972-ben Murdoch és mesai vizs-
kozds esetén 42 honap volt. galatiban az elhunyt Marfan-szindromds betegek dtlag-
életkora minddsszesen 32 év volt; az ismert haldlokok
Megbeszélés 70%-anak hitterében az aorta dilatatidja és azok kompli-
kaciéi alltak [37]. Az életet veszélyeztetS aortadissectio
Marfan-szindrémaban az aortagyok-rekonstrukciés mé- | epidemiolégijjanak nagyszama beteganyagon torténd
tétek dltalaban a betegek fiatalabb életkoraban valnak | vizsgilatakor Marfan-szindromas betegekben 38, mig a
szlikségessé [35, 36]. Az adekvit szivsebészeti kezelési | nem beteg populacioban 63 éves dtlagéletkorban alakult
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ki a dissectio [36]. A dissectio kialakuldsdnak val6szint-
sége az aorta atmérGjével egyenes aranyban all [38],
mindezek hangstlyozzik a betegek kovetésének és a ko-
rai mitéti beavatkozdsok elvégzésének sziikségességét
Marfan-szindrémas betegeken. Vizsgalatunkban ennek
megfelelGen alakult a Marfan-szindromas betegek md-
tétkori életkora, amely 29,69 (21,98-41,25) ¢év volt a
Bentall-DeBono-csoportban, mig a David I. és a médo-
sitott Yacoub-opericién atesGk esetén 29,15 = 11,99 és
35,29 + 14,14 évnek adodott.

A fiatal életkorban elvégzett opericié azt is jelenti,
hogy a matétre keriil6 betegek nem rendelkeznek ko-
molyabb mellékbetegségekkel. Szamottevé komorbi-
ditisként mindossze magas vérnyomds fordult el§ a
Bentall-mtétes csoportban (35%), de ez nem volt szig-
nifikinsan nagyobb, mint a masik két csoport esetén.

A Bentall-mititétre keriil6 betegeknél szignifikinsan
nagyobb volt az aortaregurgitatio foka, mint a Yacoub-,
illetve tendenciézusan nagyobb, mint David-opericiok
kapcsan. A regurgitatio mértéke nyilvanvaléan Osszefiig-
gésben dll az aorta dtmérdjének méretével. A Bentall-
csoportban talalhato, szignifikinsan nagyobb aortaat-
mérék magyardzata lehet, hogy ezen mittétek kozott
szignifikdnsan kisebb aranyban fordult el6 profilaktikus
beavatkozas, mint a David- és Yacoub-operaciok esetén.

A gyoOkrekonstrukcids miitétek kapesin szovédmény-
ként a leggyakrabban ritmuszavarok (posztoperativ pit-
varfibrillicio) 1éptek fel, ezt kdvette a posztoperativ vér-
zés. A David-mitéten dtesettek tobb mint felében
fordult el6 komplikacié az opericiot kovets elsé 30 nap-
ban, mig a Yacoub-csoportban ez kevesebb beteget érin-
tett.

A kés6i szovédmények tekintetében nem volt kiilonb-
ség a vizsgalt csoportok kozott.

David-miitét esetén szignifikinsan hosszabbnak bizo-
nyult a CPB és az aortalefogis ideje, kovetkezményesen
hosszabb miitéti id6kkel kellett szamolnunk, mint a
Bentall-tipusndl. Hasonl6 témaban irt kozleményben a
Bentall- és a David-mtéteket Osszehasonlité meta-
analizis a David-operaciok kapcsin hosszabb CPB- és
aortalefogasi idSket taldlt [35]. Coselli és mtsai 316,
Marfan-szindromas beteg aortagyok-rekonstrukcidjat
elemezték, és Osszehasonlitottdk a TRR-t a billentyd-
meglrzd aortagyok-rekonstrukciokkal. Eredményeik
alapjan a TRR szignifikinsan rovidebb CPB- és aortale-
fogasi id6vel jart, ami megfelel a billentytimeg6rzé md-
tétek nchezebb technikai kivitelezhet8ségének [39].
A mi vizsgalataink soran a technikailag komplexebb
Yacoub-miitétek CPB- és aortalefogdsi ideje nem kiilon-
bozott a Bentall-beavatkozasokétdl, amelyek hasonld
hossztsagtiak volt, mint a mir emlitett metaanalizis
[35] esetén, tehat az egyenlS id6k nem a Bentall-m(ité-
tek elnytjtottsaga miatt voltak. Ezen eredményeink mu-
tatjak, hogy az Osszetettebb Yacoub-opericid clvégez-
het6 a matéti id6 megnyuldsa nélkiil, ezt azonban nem
mondhatjuk el a David-beavatkozasrél. Ez volt az alap-
vetd oka annak, hogy az elsGként bevezetett, David-féle
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mtéti technikirél a médositott remodelliciés techni-
kara tértiink 4t, annak konnyebb kivitelezhetGsége és
reprodukdlhatésiaga miatt. Mint eredményeink is mutat-
jak, a posztoperativ szovédmények tekintetében is ked-
vez&bb volt a remodellacidés mitét.

David-miitét esetén a primer mitét elégtelensége mi-
att szignifikinsan gyakrabban volt sziikség reoperaciora,
mint Bentall-opericié kapcsan (2. 4bra). Marfan-szind-
romaban a betegség kovetkeztében az aortabillentyd
struktraja is kirosodhat [40 ], ami magyarazatul szolgal-
hat a billentylimeg6rz8 beavatkozisok sorin megfigyelt
nagyobb reoperdciés ratira. Bemedetto és misni metaana-
lizisitkben billentyimegdrzé mitétek esetén négyszeres,
aortabillentylin torténé reintervenciés ratat talaltak a
billentyd cseréjével jaré mitétekhez képest. Amikor a re-
implanticios technikdkat hasonlitottik Ossze a Bentall-
miitétekkel, az elébbiek tovabbra is alsébbrendlinek bi-
zonyultak ebben a tekintetben hosszt tivon [21].
Shrestha és mtsai az intézetiikben végzett David-mtitétek
elemzésekor a Marfan-szindrémas populdciénal 23%-os
reopericios aranyt talaltak 12 év utinkovetés tavlatiban
[41]. Nicolo és mtsai vizsgilata 20 év utinkovetés soran
szintén kisebb ardnyt billentytieredet(i beavatkozast re-
gisztralt a Bentall-mttétek esetében [42]. A Bentall-md-
tétek esetén azonban Vallabhajosynln és mtsai magasabb
posztoperativ vérzési ratat és magasabb permanens pace-
maker-betiltetési igényt talalt a David-m{tétekhez képest
[27]. Price és mtsas (David-munkacsoport) 10 éves utan-
kovetés adatait elemezve kimutattik, hogy a Bentall-md-
tétek esetén a mibillentyl okozta szovédmények joval
gyakoribbak, mint a David-mtét esetében (23% vs. 4%)
[24]. Flynn és mtsni egy metaanalizis adatait elemezve
publikaltik, hogy aortagyok-rekonstrukciénal billentyd-
megtartis esetében szignifikinsan alacsonyabb az endo-
carditis és a thromboembolids szovédmények aranya a
Bentall-mdtétekhez képest [26].

Moédositott Yacoub-mitétek esetén a masik két cso-
porthoz képest nem talaltunk kiilonbséget a reinterven-
ci6 tekintetében, azonban messzemend kovetkeztetések
levonasihoz hosszabb kovetési idére van sziikség.
Schiifers és mtsai 2017-ben kozolték eredményeiket a
Marfan-szindroémas betegeken (67 beteg) végzett mo-
dositott Yacoub-miitéttel, melyben megallapitottak,
hogy ezen mitét segitségével 10 éves utankovetés soran
csak a betegek 15%-dban volt sziikség ismételt beavatko-
zasra [25]. Vizsgilatunkban a talélés tekintetében nem
mutatkozott kiilonbség a hirom mtéti tipus kozott.
A teljes utankovetési id6 (lasd feljebb) alatt a hossza
tava talélés 67,7 + 7,9%-nak bizonyult Bentall-mtét
esetén, mig 100% volt David- és Yacoub-opericiok kap-
csan (3. abra). Az utdbbiakndl azonban jelentdsen rovi-
debb kovetési idSk alltak rendelkezésre. A Bentall-cso-
port hosszt tiva talélésével kapcsolatban fontos
hangsilyozni, hogy a miitétek mindossze 39%-a volt
profilaktikus.

Vizsgalatunk korlatja, hogy az utdnkovetési idék nem
azonosak a csoportok kozott. Ennek ellenére értékes ko-
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vetkeztetések vonhatok le a 3 mitéti tipus 6sszehasonli-
tasakor. David- és Yacoub-mttéteknél az elemszdm ala-
csony, illetve a Yacoub-csoportban az utinkovetési id6
nem kell6en hossza, hogy a reopericiordl és a hossza
tava talélésrél megfelels képet kapjunk.

Kovetkeztetés

Eredményeink azt mutatjak, hogy az arany standard md-
tétnek szamité Bentall-mdtét a nemzetkozi adatoknak
megfelelSen j6 hossza tava eredménnyel reprodukalhato
a Marfan-szindrémas populdciéoban. Napjainkban adott
betegcsoportokban a billentylimegtarté mttétek valnak
hangstlyossa, tekintettel a ritkdbb kés6i szovédmények-
re és a betegek életmindségére. Klinikinkon a billentyd-
megtart6 gyokrekonstrukcios mitétek kozott a rovidebb
CPB- és aortalefogisi id6k kovetkeztében a méddositott
Yacoub-mitét kedvez6bbnek adéddik, mint a David 1.
mitét. Mind a nemzetkozi, mind a sajat adataink alapjan
a billentyGmegtartd gyokrekonstrukciés mtitéti tipusok
is sikerrel végezhet6k a Marfan-szindrémas betegek ese-
tében. Am a fentebb emlitett limiticioknak megfeleléen
hosszabb tavi betegkovetésre van sziikség, hogy a 3 cso-
port reoperacios ratajat és hossza tava talélését pontosan
meghatarozhassuk. Mindazonaltal Marfan-szindrémds
betegeink szisztematikus és rendszeres kovetésével és a
profilaktikus beavatkozds elvégzésével jelentGsen csok-
kenthet6 a betegek korai érkatasztrofik dltal okozott
mortalitdsa.

Anyagi tamogatds: A kutatdst az Innovacids és Techno-
l6giai Minisztérium FelsGoktatasi Intézményi Kivalosagi
Programja finanszirozta, a Semmelweis Egyetem Terapi-
s Fejlesztés témateriileti programja keretében. A jelen
tanulméany megjelenését a Nemzeti Kutatdsi, Fejlesztési
és Innovacios Hivatal tamogatta (NKFIA; NVKP_16-1-
2016-0017 Nemzeti Szivprogram).

Szerzoi munkamegosztds: P. M., S. R., B. K.: Adatgyijtés,
az adatok kiértékelése, statisztikai elemzés, a kézirat el-
készitésében valé részvétel. S. C.-M., A. B., K. A.: Adat-
gytjtés, a kézirat elkészitésében vald részvétel. H. 1.,
Sz. A, N.E., K. A, B. E., M. B, Sz. Z.: A kézirat ellen-
Orzése, szakmai tanicsadds. A cikk végleges valtozatat
valamennyi szerz6 elolvasta és jévihagyta.

Erdekeltségek: A szerzéknek nincsenek érdekeltségeik.
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~Numquam periclum sine periclo vincitur.”
(Veszélyt nem gydzhetsz le veszélytelen.)
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