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Giris

Marfan sendromu kardiyovaskdiler, iskelet ve okd-
ler anormalliklerle karakterize bag dokusu bozuklugu
sonucu ortaya ¢ikan otozomal dominant gegisli bir
hastalik olup 15. kromozomun Uzerinde bulunan fib-
rillin genindeki mutasyon sonucu olusmaktadir (1).
Aortik disseksiyon ve rlptlire neden olan proksimal
aortanin progressif dilatasyonu hastaligin tipik ¢zelli-
gidir. Kardiyovaskdler komplikasyonlar hastalarin
%95'inden fazlasinda gdrtilmektedir. Aortik annulus-
daki dilatasyon aort kapagindaki dejenerasyon ve ye-
tersizligin nedenidir. Aortik disseksiyon ve beklenme-
yen anevrizma rlpturl sendromun temel komplikas-
yonlaridir. Tedavi edilmemis kardiyovasktiler kompo-
nentler hayatin ilk 4 dekatindaki 6lim nedenidir. Ya-
sam stresinin uzamasi kardiyovaskdler patoloji ve
komplikasyonlarinin kontrol veya dnlenmesine bagli-
dir. Marfan sendromlu hastalarda cerrahi tedavi son-
rasi redisseksiyon ve anevrizmanin nuksu sik gordil-
mektedir. Klinigimizde Marfan sendromunun kardi-
yovaskuler patolojilerine ydnelik cerrahi tedavi sonra-
si tekrarlayan anevrizma ve disseksiyon nedeniyle
asamali subtotal aort replasmani yapilan 2 olguyu li-
teratur derlemesi esliginde sunmaktayiz.

Klinigimizde Marfan Sendromunun kardiyovaskdiler
patolojilerine yonelik olarak 38 olguya 42 girisim yapil-
mistir. Bu olgulardaki cerrahi endikasyonumuz annulo-
aortik ektazi ve aort yetersizligi ve aort disseksiyonu
idi. Bir olguda mitral kapak endokarditi nedeniyle iki ol-
guda ise aortanin farkli bélgelerindeki redisseksiyon ve
anevrizmanin ntksu nedeniyle girisimde bulunuldu.

Olgu 1

Otuz dért yasindaki kadin hasta Marfan sendromu-
na bagl aort yetersizligi, assandan aort anevrizmasi ve

mitral yetersizligi tanilariyla klinigimize basvurdu. Aile
bireylerinde Marfan sendromu ve buna bagli erken
Olimler mevcuttu. Fizik muayenesinde kas iskelet siste-
mi anormallikleri (skolyoz, kemik deformitesi) tespit
edildi. Kardiyovaskdiler sistem muayenesinde aort ve
mitral yetersizliklerine ait Uftirdmler duyuluyordu. Tele-
kardiyografisinde assandan aortada genisleme ekokar-
diyografide ise ileri derecede aort yetersizligi, orta de-
recede mitral ve trikUspit yetersizligi ile assandan aorta-
da 8 cm.'lik genisleme saptandi. Hasta bu tanilarla ope-
rasyona alindi. Mediyan sternotomi sonrasi kardiyopul-
moner baypas (KPB) altinda, etekli kompozit greft (23
“omnix” mekanik kapak+28 “no-dacron” tlip greft) ile
aort kék replasmani ve koroner arterlerin buton seklin-
de reanastomozu gerceklestirildi. Mitral yetersizligi igin
kapaga Carpenter Edwards rijit “ring” ile annuloplasti
yapildi. Postoperatif ddnemde problemi olmayan hasta
3'er aylik kontrollere alindi. On ay sonra sirta vuran ag-
rl ile basvuran hastanin telegrafisinde desandan aorta
bélgesinde genisleme mevuttu (Resim 1). Bilgisayarli
tomografisinde desandan aortada subklavyen arterin
hemen distalinden baslayan 10 cm. capa ulasan,
5cm.lik segmentte dissekan anevrizma saptandi. ikinci
kez operasyona alinan hastaya sol femoral arter-ven
kantlasyonu ile 1.5 It/dk. pompa destegdi saglandi. Sol
lateral torakotomi ile 5. interkostal araliktan (IKA) giri-
lerek anevrizmaya ulasildi. Proksimal ve distali teyp ile
dondildikten sonra klemp konularak anevrizma acildi.
Posteriyor spinal arter agizlari 5/0 prolen ile kapatildi.
“Hemoshild” dacron greft 24 no ile interpozisyon ger-
ceklestirildi. Hasta sorunsuz olarak taburcu edildi. On
ay sonra karin agrisi ile basvuran hastanin yapilan to-
mografisinde (Resim 2), diyafragmanin 5 cm tzerinden
baslayip iliyak biftirkasyona kadar uzanan en genis ye-
rinde 6 cm capa ulasan dissekan anevrizma tespit edil-
di. Uctincti kez operasyona alinan hastaya yine sol fe-
moral arter-ven kantilasyonu sonrasi torakoabdominal
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insizyon (7.IKA) ve retroperitoniyal yolla aort eksplore
edildi. ikinci operasyonda uygulanan greftin distaline
ulasildi. Onceki greftin distaline yeni greft (24 no Vas-
cutec) anastomoz edildi. Ardindan diyafragma seviye-
sindeki spinal arterler ada seklinde hazirlanarak grefte
anastomoz edildi. Greft ve aort lzerindeki kros klemp-
ler asamali olarak distale dogru kaydirilarak; c¢éliyak
trunkus, superiyor mezenterik arter ve sag renal arter
tek ada halinde grefte anastomoz edildi. Sol renal ar-
ter ise ayr olarak, greftin distali iliyak biftirkasyon 6n-
cesinde saglam aorta segmentine anastomoz edilip
klemp kaldirildiktan sonra, “side” klemp ile anastomoz
edildi. Renal arterlere islem éncesi soguk Ringer ile ko-
ruma uygulandi. Hasta 32°C'ye kadar sogutuldu ve 1,5
[t/dk pompa destedi saglandi. Operasyondan sorunsuz
¢ikan hasta yakin izleme alinarak taburcu edildi.

Olgu 2

Marfan sendromlu 34 yasindaki erkek hasta klini-
gimize g6gus ve sirt agrisi sikayetleri ile basvurdu.
Cekilen ekokardiyografisinde assandan aortada 9
cm.lik dissekan anevrizma ve ileri aort yetersizligi tes-
pit edildi. Ailede Marfan sendromuyla ilgili disseksi-
yon ve erken 6ltim hikayesi mevcut iken, kas iskelet
sistemi anomalisi yoktu. Acil operasyona alinan has-
taya etekli kompozit greft ile (23 no’lu “Carbome-

Resim 1. Telekardiyografide assandan aort replasmani
sonrasinda gelisen desandan aort anevrizmasi gériint-
mti (Olgu 1)

dics” kapak+28 no'lu intervaskdler greft) aortik kék
replasmani uygulandi. Hasta sorunsuz olarak taburcu
edildi. Alti ay sonra sirt agrisi sikayeti ile basvuran
hastanin torakoabdominal bilgisayarli tomografisin-
de desandan aort proximalinden baslayan iliyak biftir-
kasyona kadar uzanan yer yer 8 cm. capa ulasan dis-
sekan anevrizma tespit edildi (Resim 3). Sag antero-
lateral duvari 1 cm. kalinliginda trombus icermektey-
di. Hasta elektif olarak operasyona alindi. Sol femo-
ral arter-ven kantlasyonu yapildi. Hasta 32°C'ye ka-
dar sogutuldu. Torakoabdominal insizyon ile 4. ve 7.
IKA ve retroperitoniyal olarak aort eksplore edildi. Sol
subklavyan arter dncesi arkus aortaya, sol subklavyen
artere ve diyafragma Ustlinden desandan aortaya
klemp konularak aort acildi. Sol subklavyen arterin
hemen distalinde proksimal anastomoz yapildi (22
no’lu Dacron greft). Ardindan ¢ift klemp asamali ola-
rak distale dogru kaydirilarak, torakal ve lumbal spi-
nal arterler iki ayri ada halinde, ¢élyak trunkus, sag
renal arter, sliperiyor mezenterik arter ayni ada icin-
de, sol renal arter ise 8 mm. PTFE greft yardimiyla
ana grefte anastomoz edildi. Distal anastomoz iliyak
biflirkasyonun hemen éncesindeki saglam aorta seg-
mentine anastomoz edildi (Resim 4). islem sirasinda
renal arterlere soduk Ringer sollisyonu ile koruma
saglandi. Postoperatif dénemde problemi olmayan
hasta dnerilerle taburcu edildi.

Resim 2. Bilgisayarli tomografik incelemede 2. operas-
yon sonrasinda torakoabdominal dissekan aort anev-
rizmasi gériiniimti (Olgu 1)
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Tartisma

Marfan sendromunda kardiyovaskdler hastalik
Oldmlerin %90'indan sorumlu olup bunlarin %80’i
aortik ruiptir sonucu ile gelismektedir. Cerrahi yén-
temlerdeki gelismeler Marfan sendromunun dogal
seyrinde 6nemli degisiklikler yapmis olup aortik rtip-
tlire bagl ani 6limu 6nleyerek beklenen yasam stire-
sinin uzamasina neden olmustur. Assandan aorta
proksimalinin diffiz dilatasyonu ve buna sekonder
olarak gelisen aortik yetersizligin tedavisinde 1968 yI-
linda Bentall DeBono tarafindan aort kéku ve assan-
dan aortanin kompozit greft ile degistirilmesi, koro-
ner arterlerin reimplantasyonunu bildirmeleri, gerek
Marfan sendromu gerekse aort kékiu ve assandan
aortay! ilgilendiren patolojilerin tedavisindeki en
onemli adim olmustur (1). Klasik Bentall DeBono tek-
niginde &zellikle Marfan sendromlu hastalarda kana-
ma ve psddoanevrizma riskinin fazla olmasi nedeniy-
le teknigin modifikasyonlar gelistirilmistir. Klinigimiz-
de 1996 yilindan itibaren modifiye edilmis olan etek-
li kompozit greft ve buton yéntemi ile aortik kék rep-
lasmani uygulanmaktadir (2, 3). Guinlimuzde assan-
dan aorta ve aort kapagin kompozit greft ile replas-
mani ve koroner arterlerin reimplantasyonu aortik
kék anevrizmasi ve Marfan sendromunun tedavisin-
de dustik mortalite ve morbidite oranlari ile yapiimak-
tadir. Aort kapagin korundugu cerrahi onarim yén-
temleri de secili hasta grubunda gtivenle yapilmakta-

Resim 3. Bilgisayarli tomografik incelemede assandan
aort replasmani sonrasinda gelisen dissekan torakoab-
dominal aort anevrizmasinin suprarenal kesit
gortintimii (Olgu 2)

dir. Asemptomatik hastalarda aortik kéke ydnelik
cerrahi girisim kriteri aortik kokun élcustddr. Aortik
kék 55 mm oldugu zaman operasyon yapilmalidir
(4). Duzenli takiplerde progresif genisleme varsa 55
mm beklenmeden elektif olarak opere edilmeli-
dir.YUksek riskli ailelerde ve hamilelik planlayan ka-
dinlarda daha erken cerrahi girisimde bulunulmalidir.
Legget ve ark. Marfan sendromlu hastalarda élclilen
aortik sintis degerinin beklenen degere oraninin 1.3
den buylk oldugu hastalarda disseksiyon ve riptur
oraninin artmis oldugunu bildirmislerdir (5).

Marfan sendromundaki anevrizma ve disseksiyon
aortanin bircok segmentini icerebilmektedir ve etkile-
nen aortaya asamali replasman gerektirmektedir (6).
Assandan aort anevrizmalari 6 cm. capa ulastiginda,
desandan aort anevrizmalari 7 cm. capa ulastiginda
elektif cerrahi girisim énerilmektedir. Ancak Marfan
sendromuna bagl aortik anevrizmalarda riptdr ve
disseksiyon riski nedeniyle assandan aort anevrizma-
larinda 5 cm. desandan aort anevrizmalarinda 6 cm
boyutuna ulastig anda elektif cerrahi yapilmasi dne-
rilmektedir (7, 8). Marfan sendromunda torakoabdo-
minal aort replasmanindan kaynaklanan komplikas-
yonlar ge¢ mortalitenin primer nedenidir. Bu kompli-
kasyonlar torakoabdominal aortik greft replasmanin-
dan sonra gortlebilen multi organ yetmezligi ve in-
medir. inme aortik klempin konulmasindan sonra bo-
yun veya visseral damarlara emboli sonucu olusabil-
maktedir ve geg 6lltimlerin de 6nemli nedenidir (9).
Bununla birlikte son dénemlerde bildirilen etkin néro-
lojik koruma yontemleri parapleji ve paraparezi insi-
dansinda énemli azalmaya neden olmuslardir (10).
Niinami ve ark. 114 hastalik Marfan deneyimlerinde
hastalarinin %28.9'unda asamali girisim uygulamis-
lar; erken ve asamall operasyonun morbidite ve mor-
taliteyi azattigini bildirmektedirler (10).

Resim 4. Torakoabdominal aortada greft replasmani
(Olgu 2)
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Sonug

Marfan sendromu yeni gelisebilecek anevrizma
ve disseksiyon ydntinden yakin takip edilmeli, yeni
olusum varsa tedavi stratejisi rtiptdr riski olan bdélge-
leri elektif cerrahi girisim ile asamali veya total olarak
degistirmek olmalidir. Operasyon sonrasi erken dé-
nemde ve sonrasinda 6 aylik periyodlarla tomografi
veya manyetik rezonans ile dtizenli kontrolde kalma-
lidir. Marfan sendromlu hastalardan &zellikle ailede
erken 6liim, disseksiyon hikayesi ve kas iskelet siste-
mi deformitesi olanlarda artmis rlptur riski nedeniyle
daha kisa araliklarla kontrol altinda tutulmalidir. Tib-
bi takip altinda ise beta-bloker ile aortik dilatasyonda-
ki progresyonun yavaslatiimasi uygun olacaktir.
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