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BEVEZETES

A Marfan-szindréma a szivsebészetet érint6 leggyakoribb ,,ritka kotOszoveti betegség”.
A betegek gyakran gyermekkorban jelentkeznek az egészségligyi ellaté rendszerben, de
sok esetben csak a nagyérkatasztrofa hivja fel a klinikus figyelmét a betegség jelenlétére.
A modern szivsebészet célja, elsésorban a fiatal betegek esetében, a korallapotok kezelése
soran a fizioldgias allapot lehetdség szerinti helyreallitasa (a billenty(i megtarté miitétek),
valamint, minél kevesebb az élettanitol eltérdé kornyezet 1étrehozéasa (pl. mechanikus
billentyli beiiltetés). Nem kevésbé fontos a betegségek ¢és a nagy mitétek hatdsainak
elemzése a betegeink lelki allapotara. A pszichés allapot felmérési eredményei alapjan
lehetdséget teremthetiink a beteg életmindségének javitasara, hogy minél kevésbé viselje

meg pacienseinket betegségiik, illetve a sziikséges orvosi beavatkozasok sora.

A Marfan-szindroma genetikai alapja a fibrillin gén mutécidja. A betegség autoszomalis
dominans modon 6roklédik, a diagnosztizalt esetek 27%-ban azonban de novo mutacio
okozza a betegséget. A mutaci6 altal okozott molekuldris eltérés a fibrillin szerkezetében
jelentkezik. A valtozas két f6 eleme a koros szerkezetli fibrillin-1 fehérje 1étrejotte
valamint a TGF-B szint kovetkezményes emelkedése és annak hatasai az extracellularis

tér metabolizmusaban.

A betegség prevalencigja (1:5000) alapjan Marfan-szindrébma Magyarorszagon
megkozelitéleg 2000 embert érinthet. A Semmelweis Egyetemen évek ota miikddtetjiik
a Marfan Ambulancidt. Adatbazisunkban megkdozelitéleg 600 beteget tartunk nyilvan a
betegek hozzdjarulasa alapjan. A rendszeres szlirés kovetkeztében a legtobb betegilinknél

1d6ben elvégezhetjiik a sziikséges aortagyok rekonstrukciot.

CELKITUZESEK

1. A Marfan-szindrémaban végzett aortagyok miitéteink eredményességének és

biztonsagossaganak 6sszehasonlito vizsgalata

Vizsgalatunk egyik célja a 1993 ¢és 2020 kozott végzett aortagydk rekonstrukcids
mitéteink feldolgozasa volt a mitétek eredményességének és biztonsdgossaganak
szempontjabol. Munkank ezen részében Marfan-szindromas betegeken végzett elektiv és

stirgds aortagyok rekonstrukcids miitétek eredményeit elemeztiik.



2. A magyar Marfan-szindromas betegek pszichoszocialis tényezdinek vizsgalata

Vizsgalatunk soran 2016 ¢és 2018 kozott készitett felmérésben elemeztilk a Marfan-
szindroma, mint 6rokl6do, kronikus betegség hatdsat a paciensek pszichoszocialis
helyzetére. Célunk volt elemezni a magyar atlag populacidhoz képest fellépo eltéréseket,

melyet a Hungarostudy eredményeinek segitségével végeztiink.

3. A Marfan-szindromas betegeken végzett szivmiitétek pszichoszocialis hatasanak

vizsgalata

Ezen vizsgalatunk soran a szivmiitétek Marfan-szindromas betegeink pszichoszocialis
helyzetére gyakorolt hatdsat kivantuk elemezni a 2016 és 2018 kozott végzett kérddives

felmérés kapcsan.

4. Az akut miitét és elektiv miitétek szorongast okozo hatasanak osszehasonlito

vizsgalata Marfan-szindromas betegeknél

Ebben a vizsgalati részben célul tiiztiik ki az életmentd akut miitétek szorongast okozo
hatdsanak elemzését a Marfan-szindromas betegeknél az elektiv miitéten atesett betegek,

illetve a nem operalt marfanos betegek adataihoz képest.

MODSZEREK
1. Az aortagyok miitétek vizsgalati csoportjainak osszeallitasa

Retrospektiv vizsgalatunk soran elemeztiik a Klinikdnkon 1993 és 2020 kozott MFS-as
betegeken végrehajtott aortagyok rekonstrukcids miitéteket. Az elvégzett miitéti tipusok
Bentall-DeBono-, reimplantaciés (David I) és remodeling (médositott Yacoub) miitétek
voltak. A Marfan-szindroma diagnézisanak alapjat 2010 el6tt az érvényben 1év6 Berlin-

¢s Ghent nozolodgia, az azt kovetd iddszakban az atdolgozott Ghent nozoldgia képezte.

Az elektiv és slirgds jellegli aortagyok rekonstrukcidkat elemeztiik, amelyekbdl 6sszesen
89-et végeztiink el a vizsgalat idészakban. Szam szerint 62 Bentall-DeBono-, 13 David

I- (reimplantaciés mitét) és 14 modositott Yacoub miitétet (remodeling miitét, Schifers



szerinti anulus stabilizalassal) hajtottunk végre Marfan-szindromas betegeinknél. A
billentylimegtarté miitétek esetében minden alkalommal végeztiink cuspis plasztikat
(plikacid), amennyiben a cuspis effektiv magassdga nem érte el a 9mm-t. Minden
billentylimegtartd miitét esetében tortént intraoperativ echokardiografias vizsgalat, a
plasztika eredményességének ellendrzésére. A beavatkozasok idején a betegek atlagos
¢letkora a Bentall csoportban 29,69 [21,98-41,25] év; a David csoportban 29,15 + 11,99
év ¢és a modositott Yacoub miitét csoportban 35,29 + 14,14 év volt. Vizsgalatunk soran

ezeket a csoportokat hasonlitottuk 6ssze egymassal.

Végpontokként a primer mitét elégtelensége kovetkeztében sziikségessé valo
reoperaciot, a halalozast, a korai, valamint a késéi szovédményeket (arritmiak, vérzéses

szovédmények, perikardiélis tamponad) vizsgaltuk.

Az adatok forrdsa az anamnesztikus, klinikai és echokardiografids jellemzoket is
tartalmazd Aortagyok Rekonstrukcios Regiszter, valamint a Magyar Marfan Regiszter.
Az utdnkovetés végének a Magyar Marfan Regiszterben az adott beteg esetén elvégzett
utols6 modositds datumat vagy a halalozéas idopontjat tekintettiik. Az utdnkovetési id6
132 + 81,04 hénap volt a Bentall-DeBono-, 76 + 27,77 honap a reimplantacids, valamint

4,5[0,75-11,75] honap a remodeling miitéten atesettek esetén.

2. Pszichoszocialis helyzetet felméré kérdoivek elemzése
2.1. Pszichoszocialis helyzetet felméro kérdéivek csoportjai

A Marfan Ambulancia keretében 66 beteget vontunk be ebbe a vizsgalatunkba 2016
aprilis és 2018 november kozott. Minden beteg onként vallalta a kérddivek kitoltését,
részletes tajékoztatast és beleegyezést kovetden (SE-TUKEB 7/2016). A demogréfiai
jellemzdket (életkor, nem, legmagasabb iskolai végzettség, lakhely), valamint a miitéti
adatokat a Marfan Regiszterben gytijtottiikk Ossze. Az adatokat a Hungarostudy (HS)
populdcio adataival vetettiik Ossze. A HS egy szabadon hozzaférhet6, a magyar
populacidt reprezentald, személyes talalkozason alapuld felmérés volt, melyet 2013-ban
végeztek Magyarorszagon (2000 f6 felmérésén alapul). Az identikus kérdésekben adott
valaszok eredményeit hasonlitottuk Ossze sajat felmérésiink adataival, in. propensity

score matching alapjan a két csoportbol megfeleld tagparok kivalasztasaval.



2.2 Az alkalmazott pszichoszocialis helyzetet felméro kérdoivek

A paciensek mentalis funkcionalitdsat a Mini-Mental teszttel (MMSE) mértiik fel. A
kérddiv valaszait 0 €s 30 kozott pontozzuk, a kategoria hatarok 23, 18 és 9, melyek
jelentése enyhén csokkent, moderaltan csokkent, illetve sulyosan csokkent kognitiv

funkcio.

A szorongasi stdtusz mérésére az un. STAI (State Trait Anxiety Inventory) tesztet
alkalmaztuk. A vizsgalat két tengelybdl all, melyek a STAI-S és a STAI-T. Az els6 20
kérdés a STAI-S felmérése szolgal. A STAI-T pontok a kronikus szorongas egyének kozt
megjelend kiilonbségeinek felmérésére szolgalnak. A valaszokat egy 4 szintli Likert
skalan regisztraljuk, minden vélaszadot 20 ¢és 80 kozott pontozunk. A magyar
atlagnépességnek jol dokumentalt és validalt STAI felmérésének pontszamai elérhetdek

(Cronbach 0=0.753).

Az affektiv zavarok kiszlirésére a Beck-féle Depresszié Kérdoéivet (BDI) hasznaltuk
vizsgélatunkban. A valaszokat egy szintes Likert skalan regisztraljuk, a teljes kérddiven
0-60 pont érhetd el. A tesztet a magyar populacion validaltan elvégezték, az eredmények

nyilvanosan elérhetéek (Cronbach a=0.880).

A testi tlinetek sulyossaganak felmérésére a PHQI15 (Patient Health Questionnaire,
PHQI15) tesztet alkalmaztuk. A kérd6éiv 13 kiilonbozo szubjektiv fizikalis tiinetet értékel.
A végsd pontszdmot a kérdésekre adott valaszokbol kalkulaljuk, a kérdésekre pedig 0-2
pontig lehet vélaszt adni (0- egyaltalan nincs panasz, 1- kismértékii panasz, 2- sulyos
panasz). Tartalmaz a hangulatra vonatkozo6 kérdéseket is (faradtsag és alvaszavar), amit
szintén 0-2 pontig pontozunk (0- egyaltalan nem, 1- tobb napon at, 2- majd mindennap).
A fajdalmat értékeld kérdések koziil menstrudcidra vagy a diszmenorrheara vonatkozo
kérdéseket jelen vizsgalatban elhagytuk, igy a kérddiv valaszainak értéke 0-28 pont
kozott volt. A kiilonbozd hatarértékek 5, 10 és 15pontnal azt mutattik, hogy a szomatikus

tiinetek enyhe, kozepes, illetve stilyos fokuak-e (Cronbach a=0.864).

Az Gn. Devins Illness Intrusiveness Rating Scale a betegségek hatdsait mutatja szocialis
1ét kiillonbozdé szintjein. A valaszokat egy 7 szinti Likert-skalan adjadk meg a
megkérdezettek, a kérddiv Osszértékelése 13-91 pont kozott valtozhat (Cronbach

0=0.929).



A Dbetegek tarsadalmi viszonyainak tovabbi elemzéséhez a Caldwell-féle szocialis
tamogatast értékeld kérddivet alkalmaztuk (Caldwell Social Support Dimension Scale).

A valaszokat egy négy szintli Likert- skalan osztalyozzuk (Cronbach 0=0.670).

Az alvéaszavarok felmérésére az Athens Insomnia Scale Inventory (AIS-5) roviditett
valtozatat alkalmaztuk. Ez 5 kérdésbdl all és az enyhe, illetve stlyos inszomnia
felmérésére alkalmas. A hatarérték: AIS-5 >4, amennyiben ez fennall, gy az inszomnia

igen valdszinli a beteg esetében. (Cronbach a=0.738). (108-110)

3. Az akut szivmiitétek pszichologiai hatasainak elemzése Marfan-szindromaban

3.1. A Marfan-szindromaban végzett akut szivmiitétek pszichologiai hatasainak

vizsgalati csoportjai

A felmérésben részt vevo 45 egyén (26 nd és 19 férfi) Marfan szindromas érintettségét a
modositott Ghent kritériumok szerint allapitottuk meg. Minden vizsgalatban résztvevo
paciens szerepel a Nemzeti Marfan Regiszterben. A betegeket a sebészeti beavatkozas
mindsége szerint az ESC/EACTS vezérfonalanak megfelelden osztottuk csoportokra:
aorta disszekcids csoport, aorto-anulektdzia csoport, profilaktikus miitéten atesett csoport
és a mitét nélkiili csoport. A paciensek a kérdéiveket a Semmelweis Egyetem
Varosmajori Sziv és Ergyogyaszati Klinikajan toltotték ki a Marfan Ambulancia keretén
beliil 2011 ¢és 2012 kozotti idoszakban. A vizsgéalatunk etikai engedély szama 13699—
1/2011-EKU volt. Minden beteg Onkétesen és részletes tajékoztatast és irasos

beleegyezést kovetden vett részt a vizsgalatunkban.

3.2 A Marfan-szindromaban végzett akut szivmiitétek pszicholégiai hatasainak

vizsgalata

Vizsgalatunk soran 4 kérddiv kitoltésére kértiik meg a fent emlitett csoportokat. Az elsd
kérdoiv Spielberger-féle szorongast elemzé teszt, a masodik a Beck-féle Depresszio
Kérddiv. A harmadik teszt a berni szubjektiv egészségi allapottal valé megelégedettséget
méré kérdéiv volt, a negyedik teszt az egyén életével valdo megelégedettséget mérd
kérd6iv magyar adaptacidja (SWLS-H). A valaszokat egy 7 szintli Likert skalan adjak
meg a paciensek, az eredményeket a magyar atlag populaciobdl szarmazéd adatokkal

vetettuk 0ssze.



4. Statisztikai elemzések

4.1. Az aortagyok miitétek eredményeinek feldolgozasanal alkalmazott statisztikai

modszerek

A normalitds vizsgalatara Shapiro-Wilk normalitds tesztet alkalmaztunk. A
normalitasuktodl fiiggéen a folytonos valtozdkat normal eloszlas esetén atlag és standard
deviacio, mig nem normal eloszlas sordn median és interkvartilis formatumban tiintettiik

fel.

A mitéti csoportok Osszehasonlitisara folytonos valtozok esetén normal eloszlaskor
egyutas ANOVA analizist hasznaltunk Tukey-féle post-hoc teszttel, mig nem normal
eloszlas esetén Kruskal-Wallis-ANOVA-t alkalmaztunk Dunn-féle post-hoc teszttel, mig
kategorikus valtozok esetén Fisher-egzakt tesztet hasznaltunk. A 3 csoport tilélését és
reoperaciotdl valdé mentességét Kaplan-Meier gorbéken &brazoltuk, a csoportok

Osszehasonlitdsdhoz log-rank tesztet végeztiink.

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

szignifikansnak.
4.2. Az pszichoszocialis helyzet vizsgalataban alkalmazott statisztikai modszerek

A Marfan-szindromas betegek csoportjat két részre osztottuk a kezelés alapjan: mitétes
csoport (OP, n=24) valamint a konzervativan kezelt nem-miitétes csoport (NOP, n=42).
Deskriptiv adatokat hoztunk létre minden valtozobol a kitoltott kérdoiv valaszok értékei
alapjan (medidn, interkvartilis tartomany, atlag és standard deviacio). Ezt kovetden
Osszehasonlitottuk ezt a két csoportot szocioSkonomiai €és demografiai paraméterek
alapjan. Mann-Whitney U tesztet végeztiink a folyamatos valtozok elemzésére, khi
négyzet probat a diszkrét véltozok elemzéséhez. Osszehasonlitottuk Marfan
szindromaban kapott értékeket a magyar atlagpopulacio értékeivel (Hungarostudy - HS),
hasonlé moédon a fenti probakat alkalmaztuk. Az Gsszehasonlitas értékének tovabbi
erOsitéséhez propensity score matching moddszert alkalmaztunk, ehhez a propensity
értéket tobbvaltozos logisztikus regresszido modellt alkalmazva szamoltuk ki, a Marfan-
szindroma jelenlétét binomidlis fiiggd valtozoként hasznalva. Magyarazo fiiggetlen
valtozo volt a kor, a nem és a lakhely. A modell megbizhatosagat Hosmer-Lemeshow
teszttel ellendriztiik. [Hosmer-Lemeshow C =9.31; P=0.316 (df: 8)] A Marfan betegeket



a magyar populdcidt reprezentald, hasonlé demografiai tulajdonsagokkal rendelkezd
csoporttal vetettiik 0ssze. 1:1 aranyban (lkezelt/beteghez 1 kontroll) parok keriiltek
vagy az alatt volt. Az eredmények ¢és a kovariansok dsszehasonlitasara a csoportok kozott
parositott t-tesztet alkalmaztunk, a folyamatos valtozokra Wilcoxon Signed Ranks tesztet,
az ordindlis vagy nomindlis valtozokra McNemar tesztet hasznaltunk. Az adatok
elemzését a SPSS 20.0 szoftver segitségével dolgoztuk fel (SPSS Inc., Chicago, Illinois).
A kérddivek megbizhatdsagat Cronbach’s alpha szamitassal ellendriztiik. P<0.05 értéket

tekintettiik a szignifikancia hatarértékének.

4.3. A Marfan-szindromaban végzett akut szivmiitétek pszichologiai hatasainak

vizsgalatanal alkalmazott statisztikai médszerek

A MANOVA és a Student-féle t teszt soran szamolt atlag értékek, a standard deviacio és
a szignifikancia (p érték) meghatdrozdsahoz az IBM SPSS Statistics for Windows
(Version 22.0. Armonk, NY) szoftvert alkalmaztuk.

EREDMENYEK
1. Az aortagyok rekonstrukcios miitétek eredményei
1.1. Az aortagyok rekonstrukcios betegek alapadatai

Mitéti tipusok alapjan 3 betegcsoportot kiilonitettiink el. Az elsé nagy csoport a
miibillentyli beiiltetéssel jar6 Bentall-miitét csoport (62 beteg), a masodik és harmadik
csoport a billentyli megtartassal jar6 gyok rekonstrukcios miitétek, nevezetesen a David

| miitét (13 beteg) és a modositott Yacoub miitét (14 beteg).
1.1.1. A Bentall-miitét csoport

Profilaktikus aortagyok rekonstrukcié 24 (39%) esetben tortént, a tobbi esetben a normal
populacidra vonatkoztatott miitéti indikacié hatardt meghaladé méretii aorto-anulektazia
és sinus Valsalva tagulat képezte a miitét indikaciojat. Otvenhat (90%) mechanikus és 6
(10%) biologiai conduit-billentyti keriilt beiiltetésre, ezek median atmérdje 27mm (25mm

- 27mm) volt.



Az aortagyok rekonstrukcid mellett tovabbi beavatkozasként 9 esetben mitralis billenty(i
mitétet, 2 esetben korondria-bypass miitétet, 5 esetben teljes- és 1 esetben parcialis
aortaiv cserét hajtottunk végre. 1 esetben alland6 pacemaker implantaciot végeztiink. A
mitéti id6 250 percnek [210perc - 300perc], mig az aortalefogas median ideje 112percnek
[100perc - 146perc] bizonyult. Tizennégy (23%) esetben tortént mély hipotermias
keringés megallitdis (DHCA) a tarsuld aortaiv betegség kezelésére. 1 éven tul kettd
esetben volt szlikség reoperdciora a primer miitét elégtelensége kapcsan (3%), mig 15

(24%) operalt beteg hunyt el az utankovetési 1d6 alatt.
1.1.2. A reimplantacids csoport (David I. miitét)

A David I csoportban 13 betegiink volt. Profilaktikus beavatkozas 10 (77%) alkalommal
tortént. A mutéti id6 312,2 + 55,26 perc volt, mig az aortalefogas ideje 153,6 + 23,28
percnek adddott. 1 esetben (7,7%) alkalmaztunk mély hipotermids keringés megallitast
(DHCA). Az utankovetési iddszakban 4 beteg (31%) szorult reoperacidra, mindegyik
esetben a billentyli-megdrzd miitétet kdvetden kialakuld 4-es foku aorta regurgitacio volt

az indikacid. A kovetés soran halaleset nem fordult elé ebben a betegcsoportban.
1.1.3. A remodeling csoport (modositott Yacoub miitét)

A modositott Yacoub miitétek csoportjdban 14 beteg volt. A beavatkozasok kozil 11
miitétet (79%) végeztiink profilaktikus indikacidval. Kisérd beavatkozasként 2 betegnél
(14,3%) teljes aortaiv cserét végeztiink. A miitéti idé median értéke 250 perc [238perc -
342perc], az aorta lefogasi 1d6 altagosan 132 + 24 perc volt. Négy alkalommal (28,6%)
volt sziikség mély hipotermias keringés megallitdsra a kiegészitd aortaiv miitét
sziikségessége miatt. A teljes utdnkovetési idO alatt ezen mddszerrel operalt betegeink

esetén nem volt sziikség reoperacidra és nem fordult eld halalozas.

1.2. A csoportok dsszehasonlito elemzése

A csoportok nemi megoszlasa, mitétkori atlagéletkora, BMI értéke €s a komorbiditasok
tekintetében nem volt kiilonbség a csoportok kozott. Az aorta aszcendens atmérdje
szignifikansan nagyobb volt a Bentall csoportban, mint a David I- és modositott Yacoub
mitéten atesettek kozott (p=0,01 és p<0.01). A David I és mddositott Yacoub miutétes

csoportok 0sszehasonlitasakor ebben a tekintetben nem volt eltérés (p>0,99). Az mutét



el6tti aortabillentyli-elégtelenség foka szignifikdnsan nagyobb volt a Bentall mutétes
csoportban, mint a modositott Yacoub, és tendencidzusan nagyobb, mint a David |
csoportban (p<0,01 és p=0,02), mig az utdbbi 2 csoport dsszevetésekor nem mutatkozott
kiilonbség (p=0,65). A mitéti jellemzokben is adodtak kiilonbségek a csoportok kozott.
A kardiopulmonalis bypass (CPB) hasznalatanak ideje szignifikdnsan hosszabb volt
David I beavatkozas soran, mint Bentall-miitétnél (p<0.01). Hasonl6an az aortalefogas
ideje is szignifikdnsan hosszabb volt David I miitét esetén, mint Bentall operacié kapcsan
(p<0.01). A mély hipotermids keringés megallitds alkalmazasanak gyakorisdga

tekintetében nem volt kiilonbség a csoportok kozott.

David I- és modositott Yacoub mitétek kapcsan szignifikansan gyakrabban alakult ki
korai posztoperativ szovédmény, mint Bentall beavatkozasok esetén (p<0.01 mindkét
csoport esetében). A késoi szovodmények tekintetében nem volt kiilonbség a kiilonb6zo
mitéti csoportok kozott. Bentall miitétek esetében szignifikansan kisebb gyakorisaggal
fordult el6 profilaktikus beavatkozas, mint David I és a modositott Yacoub miitétek

esetében (p=0,01 és p<0.01).
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1. Abra Az aortagydk rekonstrukcios miitétek reoperacio-mentességének abrazolasa
Kaplan-Meier gorbén az utankovetési idoszak alatt (a lefelé mutatoé vonalkak a

»cenzoralt valtozok™, jelentésiik az utdnkovetés végét (nem haldlozas) jelzik.

A log-rank teszt alapjan a reoperacio-mentesség szignifikansan gyakoribb volt Bentall
mitét esetén, mint David [ beavatkozéast kovetden (p<0,01). Bentall és moédositott
Yacoub, illetve David I és modositott Yacoub csoportokat dsszehasonlitva, kozottiik nem
talaltunk kiilonbséget (p=0,71 és p=0,48) (1. Abra). A miitéti tipusok reoperacio-
mentességének Osszehasonlitasakor a teljes utdnkdvetési idészakot vettiik figyelembe,

ami Bentall miitét esetén 299 honap, David I operaciokor 111 hénap, mig a modositott
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Yacoub beavatkozas esetén 42 honap volt. A tulélés tekintetében a log-rank teszt alapjan
nem volt kiillonbség a csoportok kozott (Bentall vs. David 1 p=0,14 és Bentall vs.
modositott Yacoub p=0,38) (2. Abra). A tulélést szintén a teljes utankovetési idészakra
vonatkoztatva vizsgaltuk, ami Bentall miitét esetén 299 honap, David I operaciokor 116

hénap, mig a modositott Yacoub beavatkozas esetén 42 honap volt.
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2. Abra Az aortagyok rekonstrukciés miitétek talélésének dbrazolasa Kaplan-Meier
gorbén az utankovetési idoszak alatt (a lefelé mutatod vonalkak a ,,cenzoralt valtozok”,

jelentésiik az utankovetés végét (nem halalozas) jelzik.

Klinikdnkon jelentds koncepcid valtason ment keresztiil az aortagydk rekonstrukcié az
elektiv-siirgetd esetekben. Amennyiben az elektiv és siirgds esetekben kivitelezhetd volt
az aortabillentyli megtartasa az aortagyok rekonstrukcid soran, Ugy billentylimegtarto
miitétet valasztottunk. A 3. abran mutatjuk be, hogyan valtozott az aortagydk
rekonstrukciés miitétink tipusa Marfan-szindrémaban az elmualt évtized soran

Intézetiinkben.

David I, modositott Yacoub és a Bentall mutétek aranyainak valtozasa
2007-2020 kozott Marfan szindromaban
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David I, modositott Yacoub ¢€s a Bentall miitétek aranyainak valtozasa 2007-2020

kozott Marfan-szindromaban a Semmelweis Egyetemen

2. A Marfan-szindrémas betegeink pszichoszocialis helyzetének vizsgalati

eredményei

Ebben a vizsgalatunkban 66 Marfan szindrémas beteg vett részt, akik a Magyar Marfan
Alapitvany adatbézisaban is szerepelnek. A marfanos betegek demografiai adatainak
elemzését a Marfan Adatbdzis adatai alapjan végeztiik. A betegeinket az atlag magyar

populaciét reprezentald Hungarostudy adataival (2000 f6) vetettiik dssze.

A Marfan-szindromas csoport nem szerinti megoszlasa az alabbiak szerint alakult: 32
férfi (48%) ¢és 34 nd (52%). Ugyanez a HS-ban 47% férfi és 53% nd. A marfanos
csoportban a vizsgalt betegpopulacio életkoranak median értéke a vizsgalat idején 35év

volt, a HS vizsgalatban pedig 47év.

A marfanos csoport testi adottsagaibol szarmazoan a testmagassdg magasabb volt
(p<0.01) és alacsonyabb BMI értékkel rendelkezett (p<0.01), mint a HS csoportbeliek.
Egy 10 pontos skalan a MFS betegek elégedettebbek voltak az ¢életiikkel (p<0.01), és
szubjektiven boldogabbnak érezték magukat az atlag populacional (p<0.01). A
vizsgalatot megel6zd évben a betegallomanyban (p<0.01) és a kdrhazban t61tott napok

(p<0.01) szama azonban magasabb volt, mint a HS csoportban.

Az aktudlis testi f4jdalmak tekintetében hasonlo értéket jelolt meg a két csoport, de ez a
hétkoznapi tevékenységet jobban befolydsolta a HS csoportban (p<0.01). A PHQI15
pontszam magasabb volt a MFS csoportban (p<0.01), jelezve, hogy bizonyos fajdalom
tiinetek a kérdoiv kitdltését megel6z6 4 hétben erdsebbek voltak. A Devins Illness
Intrusiveness Rating Scale alapjan adott pontokban a kronikus betegségek, illetve a
Marfan szindroma, tovabba ezek orvosi kezelése hasonld mértékben érintette a

csoportokat mindennapi €letiikben.

Az éltalanos életmddban is szamos kiilonbséget mutatott a Marfan és a HS csoport. A HS
csoportban az aktudlisan dohdnyzok szdma és a pack-year egység is magasabb volt

(p<0.01 és p<0.01). Az ¢letmodbeli megkotések miatt a Marfan szindromas betegek
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sokkal kevesebb sportot és fizikai aktivitast végeztek (p<0.01). Az alkoholfogyasztas

mértéke hasonlénak mutatkozott a két csoportban.
A MFS csoportban gyakrabban fordult el6 alvaszavar (Athens Insomnia Scale p<0.01).

A marfanos csoportban alacsonyabb volt a hazastarsi kapcsolatban ¢lok szdma, illetve

gyakoribb volt a parkapcsolat hianya (p<0.01).

A financialis kérdéseknél az alany sajat anyagi helyzetének szubjektiv megitélése alapjan
a MFS csoport a HS csoporthoz képest jobbnak itélte sajat helyzetét (p<0.01), valamint a
kritikusan alacsony jovedelem is kisebb szdmban jelentkezett ebben a csoportban

(p<0.01).

A legmagasabb iskolai végzettségre vonatkozdan is magasabb szintet értek el a marfanos

betegek, az atlag magyar populacidhoz képest (p<0.01).

Végeztiink egy nemre és ¢€letkorra korrigalt 6sszehasonlitast is ebben a csoportban. Itt
mindkét csoportba 59 {6t valasztottunk, mindkét csoportban 30 férfitaggal. Nem taldltunk
szignifikans kiilonbséget a szubjektiv boldogsag, illetve a sajat élettel valo elégedettség
mértékében, azonban a kiilonbség tendecidozusan magasabb értéket mutatott a MFS
csoportban (P=0.07). Tovabbi kiilonbség volt, hogy a magyar atlagpopulacioban az egy
haztartasban €16k szama magasabb volt (P<0.01). A tovabbi mutatdk attekintésekor nem

talaltunk kiilonbséget az el6z6 dsszehasonlitdshoz képest (66£f6 MFS vs. 20006 HS).

3. A szivmiitétek pszichoszocialis helyzetet befolyasolé hatiasa a Marfan-

szindromas betegeinknél

Az alabbi eredményeket azon Marfan-szindromas betegek adatainak 6sszehasonlitasabol
kaptuk, akiken nyitott szivmiitétet végeztiink. Az operalt betegcsoportban a betegek
mindegyike aortagyok rekonstrukcidos miitéten esett at (Bentall illetve billentylimegtarto
aortagyok rekonstrukcids miitétek). A nem operalt csoportban (tovabbiakban NOP) 42
beteg volt. Az operalt csoportba (tovabbiakban OP) 24 beteg keriilt.

Az OP csoport ¢letkora magasabb volt (p<0.01), testméreteik alapjan magasabb alkattiak
voltak (p<0.01), és a BMI értékiik is magasabb volt (p<0.01), mint a nem operalt csoport.
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A szubjektiv egészségi allapot értékelésben az OP csoport szignifikdnsan rosszabbnak

itélte meg sajat allapotat, mint a NOP csoport (p=0.04).

Nem volt szignifikans kiilonbség a testi fajdalmak mértékében és a faradékonysagban,
kivéve a hatfjjdalmakat, mert az tendencidzusan magasabb értéket kapott az OP
csoportban (p=0.07). A PHQI15 és a Devins Illness Intrusiveness Rating Scale alapjan

nem talaltunk kiilonbséget a két csoport kozott.

A sajat élettel valo elégedettség kérdésben hasonloan értékelt a két csoport a 10-es skalan

adott értékek alapjan.

Az alkoholfogyasztds a mitdtt csoportban szignifikdnsan magasabbnak bizonyult
(p<0.01). A dohanyzas mértéke, a sportok ¢€s a fizikai aktivitas tekintetében nem talaltunk

kiilonbséget a két csoport kozott.

A NOP csoportban magasabb volt az alvaszavarok ardnya (magasabb pontszam az Athens
Insomnia Scale alapjan p=0.03), ezenbeliil a legnagyobb eltérés az id6 eldtti ébredés
tagjai tobb tdmogatast kaptak a csaladjuktol (P=0.02), és ebben a csoportban magasabb
volt az egy haztartdsban ¢lok szama is (P=0.01). Az OP csoportban magasabb volt a
legmagasabb iskolai végzettség fokozata is (P=0.04).

A szorongasra és a depressziora utald kérdéiveken nem talaltunk szignifikdns eltérést a

két csoport értékei kozott.

4. Az akut szivmiitétek hatasa a szorongas mértékére a Marfan-szindromas

populacioban

Ebben a vizsgalatunkban 45 Marfan-szindromas betegiink adatait vizsgaltuk meg. A

marfanos betegcsoportban a nemi megoszlast tekintve 26 nd és 19 férfibeteg volt.

A szorongast érintd kérdéseknél a kétmintds T proba esetén szignifikans kiilonbséget
talaltunk az akut miitéten atesett Marfanos betegek €s a normal populacié kozott (t(47) =

2.82,p <.01, Cohen’s d = .45).
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A hazai irodalomban megadott atlagos értékekhez (a magyar populacidra jellemzd
adatok) viszonyitottuk a kiilonb6zd indikédcidval operalt marfanos betegeink értékeit a
Beck depressziot felmérd kérdéivnél és a STAI tesztnél. A STAI szorongasi allapotot
felmérd tesztjének pontértékei az akut szivmiitéten atesett betegeknél szignifikdnsan
magasabbnak bizonyultak (p<0.01), melyet a 11. Abran mutatunk be, a tébbi csoportban
nem volt szignifikans kiilonbség. Az altagos pontérték a marfanos betegek esetében 48.56

(SD=5.8) volt, a STAI kontroll csoportnal 43.72 (SD=8.53).

A Beck-féle kérddivek esetében szignifikans kiilonbséget nem talaltunk a csoportokban

a magyar populacio atlagértékeihez képest (p > 0.1).

A tovabbiakban megvizsgaltuk, hogy a kiilonbozd indikéacioval operalt csoportok kdzott
volt-e barmilyen eltérés a kérdéivek eredményei kozott. MANOVA teszt segitségével
elemeztilk a kérddiveken kapott valaszok eredményeit a csoportokra vonatkoztatva,
valamint a magyar atlagpopulaciohoz képest. Az analizis eredményeként szignifikdns
eltérést taldltunk a szubjektiv aktudlis élethelyzettel valo elégedettséget méré berni
kérdéiv életkedv részénél (p = 0.04), mi alapjan az akut mutéten atesett betegek
pozitivabban értékelték életiiket, mint a miitéten a4t nem esett csoport. A tobbi csoport

Osszehasonlitdsdnal nem volt szignifikans kiilonbség a MANOVA teszt soran.

KOVETKEZTETESEK

1. Az aortagyok rekonstrukcios miitétekkel szerzett tapasztalataink Marfan-

szindromaban

Eredményeink azt mutatjdk, hogy a gold standard miitétnek szamité Bentall miitét a
nemzetkdzi adatoknak megfelelden jo hossza tavi eredménnyel reprodukalhatd a
magyarorszagi Marfan-szindromas populacioban. Napjainkban adott betegcsoportokban
a billentyimegtartd6 mitétek valnak hangsulyossd, tekintettel a ritkdbb késoi
szovodményekre és a betegek jobb életmindségére. Klinikdinkon Marfan-szindromaban
bevezetett billentylimegtartd gyokrekonstrukcidés miitétek kozott a moddositott Yacoub
miitét kedvezObbnek adddott, mint a David I miitét, a rovidebb CPB- és aortalefogasi idok
kovetkeztében. A modositott Yacoub miitétet nagy szamban a marfanos betegek korében

munkacsoportunk vezetett be Magyarorszagon. Mind a nemzetko6zi, mind a sajat adataink
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alapjan a billentylimegtarté gyokrekonstrukcios miitéti tipusok is sikerrel és biztonsaggal
végezhetok a Marfan-szindromés betegek esetében. A Marfan-szindromés betegeink
szisztematikus €s rendszeres kovetésével €s a profilaktikus beavatkozas elvégzésével

jelentdsen csokkenthetd a betegek korai érkatasztrofak altal okozott mortalitasa.

2. A Marfan-szindromaban talalt pszichoszocialis eltérésekbdl levont

kovetkeztetéseink

A jelen vizsgalatunk eredményeibdl arra kovetkeztethetiink, hogy a Marfan-szindromas
betegeink pszichoszocidlis élete szamos ponton kiilonbozik a magyar atlagpopulécio
pszichoszocialis életétdl. Bizonyos esetekben betegeink segitséget igényelnek, hogy
megfeleléen megkiizdhessenek a genetikai betegségiik altal okozott pszichologiai

problémakkal.

Ezenfeliil kiilonosen fontos az életveszélyes korképek miatt akut miitéten atesett
marfanos betegek szorongasanak posztoperativ felmérése és atfogd szakpszicholdgiai
segitdé program felépitése, melyet az akut miitéten Aatesett betegeinknél mért
eredményeink is igazoltak. A pszichologiai utankovetés elengedhetetleniil fontos a

Marfan-szindromas betegeink életmindségének javitasa céljabol.
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