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1. Bevezető 

1.1. Bevezetés 

 Napjaink orvostudománya számára a következő nagy kihívások egyike a genetikai 

betegségek molekuláris biológiai patogenezisének feltérképezése és a gyógyítás 

klasszikus formáinak újragondolása. A genetika tudományág fejlődése korunk 

informatikai robbanásával párhuzamosan számos orvosi kérdésre talált, talál választ. A 

szívsebészet és a genetika egyik metszéspontja az öröklődést mutató kötőszöveti 

betegségek szívet és a nagy ereket érintő csoportja. A szívsebészet 50-es évek óta tartó 

folyamatos és intenzív fejlődése kapcsán keresi az ideális gyógymódokat ezen 

betegségekben kialakult patológiás állapotokra. Ezen módszerek legtöbbször a már 

kialakult problémák (értágulatok, szívbillentyű elégtelenségek) kezelését jelentik, vagy 

az éppen életveszélyes állapotokban kínálnak életmentő, bár gyakran az eredeti 

viszonyokat sajnos helyre nem állító megoldásokat.  

 A Marfan-szindróma a szívsebészetet érintő leggyakoribb „ritka kötőszöveti 

betegség”. A betegek gyakran gyermekkorban jelentkeznek az egészségügyi ellátó 

rendszerben, de sok esetben csak a nagyérkatasztrófa hívja fel a klinikus figyelmét a 

betegség jelenlétére. A Marfan-szindróma genetikai hátterét a mai napig intenzív kutatás 

elemzi. A klinikus számára azonban a legfontosabb a betegség progressziójának 

előrelátása lenne, a genetikai eltérések alapján. Mint később látjuk a genotípus-fenotípus 

korreláció elemzésében van előrelépés, azonban mindennapi klinikai használatra jelenleg 

még nincs lehetőségünk. Továbbra is a legfontosabb célunk a betegek feltérképezése, a 

rizikó meghatározása, a rendszeres követés minél korábbi elindítása, hogy a betegség által 

előre jelzett fiatal korban bekövetkező katasztrofális állapotokat megelőzhessük.  

 A modern szívsebészet célja, elsősorban a fiatal betegek esetében, a kórállapotok 

kezelése során a fiziológiás állapot helyreállítása lehetőség szerint, valamint, minél 

kevesebb az élettanitól eltérő környezet létrehozása (pl. mechanikus billentyű beültetés). 

A szívsebészetben előtérbe kerültek a billentyű betegségek területén a billentyűmegtartó 

műtétek, melyek előnyeit a későbbiekben részletesen tárgyalom.  

 Nem kevésbé fontos a betegségek és a nagy műtétek hatásainak elemzése a 

betegeink lelki állapotára. A modern medicina egyik fontos aspektusa, sőt egyik alapelve 
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a betegek életminőségének szem előtt tartása, ha lehetséges javítása. Ennek 

elengedhetetlen része a betegségek, és az orvosi beavatkozások pszichés hatásainak 

megfigyelése és elemzése. Jelentős teher a beteg számára a krónikus betegség meglétének 

feldolgozása, főleg, ha az egy genetikailag nagy valószínűséggel tovább örökíthető 

eltérés. Ezt tetézi, hogy a Marfan-szindróma esetén nagy és kiterjesztett műtéti 

beavatkozások szükségesek az egészséges populáció várható élettartamának 

megközelítésére. A nagy műtétek sok fájdalommal, hosszú kórházi kezeléssel, esetleg 

szövődményekkel járhatnak, kihatva a betegek pszichoszociális létére. A pszichés állapot 

felmérési eredményei alapján lehetőséget teremthetünk a beteg életminőségének 

javítására, hogy minél kevésbé viselje meg pácienseinket betegségük, illetve a szükséges 

orvosi beavatkozások sora. Célunk, előtérbe helyezve a multidiszciplinaritás elvét, hogy 

nemcsak a testi problémákra, hanem azok lelki vonzataira is találjunk segítő megoldást a 

betegek ellátása során.  

1.2. Az érrendszert érintő öröklődő kötőszöveti betegségek általános 

áttekintése 

 A kötő- és támasztószövetek testünk minden részén fellelhetőek, következésképen 

a kötőszöveteket érintő betegségek megjelenése legtöbbször több szervrendszert érintő 

kórfolyamat, megjelenésükben színes tüneti képet mutatnak. A kötőszövetek különféle 

kötőszöveti sejtekből és az őket körülvevő nem kevésbé fontos extracelluláris mátrixból 

(ECM) épülnek fel. A mátrix gyakran nagyobb térfogatot jelent, mint a sejtek összesége.  

Kocsonyás természetű anyag, különféle rostokból (kollagén, rácsrostok, elasztikus 

rostok, fibrillin stb.) és amorf alapállományból felépülő térbeli rendszer, mely nemcsak 

az adott szövet fizikai tulajdonságait határozza meg, de aktív szerepet tölt be a sejtek 

élettani működésében és azok szabályozásában. A fibrillin molekulákat a 80-as években 

fedezték fel a különféle a szervezetünkben előforduló proteinek kutatása során. Három 

típusát különítették el: Fibrillin 1, 2, 3 (FBN-1,2,3) molekulákat. (1) A FBN-1 350kD 

nagyságú kálcium kötő fehérje (1. Ábra), mely 47 epidermal growth factor (EGF)-szerű 

domént tartalmaz (ebből 43 kálciumkötő domén). Nyolc darab FBN-1 molekulából 

épülnek fel azok a 10-12nm hosszú mikrofibrillumok, melyek az elasztikus rostok 

kialakításában vesznek részt.  
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1. Ábra 

Fibrillin-1 molekula (Sengle G, Sakai LY. The fibrillin microfibril scaffold: A niche for 
growth factors and mechanosensation Matrix Biol. 2015;47:3-12.) 

 

A Fibrillin-1 fehérjének két alapvető élettani funkciója van: részt vesz az ECM 

strukturális stabilitásának kialakításában, valamint a transforming growth factor beta 

(TGF-β) szabályozásán keresztül az ECM metabolizmusát is befolyásolja. A Fibrillin-2 

és -3 molekulák elsősorban a magzati fejlődés során vannak jelen, míg a Fibrillin-1 

molekula a felnőtt korban is szerves részét képezi a kötőszöveti rendszereknek. (2)  

 A kötőszövet bonyolult felépítésének köszönhetően számos ponton sérülhet. A 

teljesség igénye nélkül szívsebészeti szempontból fontosabb, a szív- és érrendszert érintő 

kórképeket részletezem. Ezen alapvetően ritka betegségek jelentős morbiditási és 

mortalitási kockázattal járnak. Legtöbb esetben ismert a kórképek öröklődési mintázata 

és rendelkezésre áll a szindrómákat okozó genetikai hiba.  

 A legismertebb és leggyakoribb kórkép a Marfan szindróma, melyet következő 

alfejezetben ismertetek.  

 A Loeys-Dietz szindróma (LDS) egy autoszomális domináns módon öröklődő 

betegség. Genetikai alapja a TGF-β receptor génjének mutációja. A receptor két típusát 

különböztetjük meg: TGFBR 1, TGFBR 2. A betegség jellegzetes megjelenésének 

elemei: hipertelorizmus (távol ülő szemek), bifid uvula és artériás tortuozitás aorta 

aneurizmával, mely gyakran korai disszekcióval járhat. További tünetei lehetnek: a 

kranioosztózis, Chiari malformáció, dongaláb. A betegségnek két alaptípusa van. Az első 

a LDS 1. típus, melyben a kraniofaciális tünetek dominálnak, valamint az LDS 2. típus, 

melyben a bőrtünetek dominálnak (bársonyos, átlátszó bőr, atrófiás hegek). Számos 

tünete átfed a Marfan szindrómával, így az arachnodaktília, mellkas deformitások, 

gerincferdülés és a dura ektázia. A kardiovaszkuláris megjelenését tekintve súlyosabb 

DOI:10.14753/SE.2022.2619



10 
 

lefolyást mutat, mint a Marfan-szindróma, az aorta disszekció és ruptura fiatalabb korban 

jelentkezik, kisebb aorta átmérők esetén. A betegség jellegzetes tüneteinek kialakulásáért 

a TGF-β szignáltranszdukciójának hibája felelős, ami következményesen az ECM 

metabolizmusában okoz hibákat.   

 Az Aneurizma-Oszteoartritisz szindróma (AOS) jellemzően aneurizmákkal, 

disszekciókkal, jelentős artériás tortuozitással, kraniofaciális és szkeletális jelekkel 

(szkoliózis, arachnodaktília, bőr striák) járó tünetegyüttes. A betegekben igen fiatal 

korban jelentkezik az oszteoartritisz. Alapját a SMAD3 gén mutációja adja, mely a TGF-

β szignáltranszdukciójának kanonikus útját befolyásolja.  

 A vaszkuláris Ehlers-Danlos szindróma (EDS) szintén öröklődő kötőszöveti 

rendellenesség, melynek molekuláris alapja a 3-as típusú kollagénrost α láncának hibája. 

A Ehlers-Danlos szindrómának tizenhárom altípusát különböztetjük meg, a vaszkuláris 

típus a gyakoribbak közé sorolható. Típusos jelei a vékony átlátszó bőr, a karakterisztikus 

arc és a vaszkuláris fragilitás, érruptúrák (fokozott vérzékenység, bélrendszeri és 

uterinális fragilitás, gyakori méhruptúra a harmadik trimeszterben). A betegségben 

gyakoriak a fatális vérzések, ezért a születéskor várható élettartam is jelentősen rövidebb. 

(3) 

 Az Artériás Tortuozitás szindróma (ATS) autoszomális recesszív módon öröklődő 

kötőszöveti betegség. Jellegzetes megjelenése az elongált, kifejezetten tortuózus artériás 

rendszer, gyakori aneurizma képződéssel. Mindemellett előfordulhatnak szűkületek is a 

nagy artériákon. A legtöbb beteget gyermekkorban (5 éves kor alatt) veszítjük el. A 

betegséget az SLC2A10 gén hibája (funkcióvesztés) okozza, mely egy az ECM 

metabolizmusában is résztvevő GLUT10 transzporter fehérje szerkezetének károsodását 

okozza.  Szövettanilag az érfal elasztikus lemezeinek fragmentációja jellemzi. (4) 

 A Cutis laxa betegségcsoport megjelenésére a laza, megereszkedett, rugalmatlan 

bőrszerkezet jellemző. Típusos jele, hogy a bőrnyújtás után jellegzetesen lassan tér vissza 

eredeti formájára. Két fő csoportja a domináns módon (ADCL) és a recesszív módon 

(ARCL) öröklődő betegségtípus. Az ADCL benignusabb forma, melyben a bőrtünetek 

mellé gasztrointesztinális divertikulózis, aorta aneurizmák és sérvek társulnak. Oka az 

elasztin rost génjében fellépő mutáció. Az ARCL, melyet fibulin 4 és 5 (elasztin rost kötő 

ECM fehérje az érfalban és a bőrben) hiánya okoz, fiatalkorban halálhoz vezető betegség. 
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Megjelenését jellemzik a súlyos éranomáliák, melyekhez tüdő emfizéma, rekeszsérv és 

gasztrointesztinális divertikulózis társul. A betegséget alapvetően a fibulin gén mutációja 

okozza, mely következményesen a TGF-β szint változáshoz vezet az ECM-ban. (5) 

1.3. A Marfan szindróma általános áttekintése  

1.3.1. Testalkati eltérések, a Ghent nozológia 

 Antoine Bernard Marfan 1896-ben írta le elsőként a jellegzetes tünetegyüttest egy 

5 esztendős gyermek testi tünetei alapján. A betegség jellegzetes fenotípusos megjelenést 

mutat az érintett betegekben. Marfan publikációjában kiemeli, hogy a végtag 

deformitások szimmetrikusan jelentkeznek a végtagok disztális részein, az ujjak a pók 

lábaihoz hasonlítanak (arachnodaktília). A csontok hosszúságának túlzott növekedése 

jellemző, az ízületek hipermobilitása is megfigyelhető, a koponyán pedig dolichocephalia 

(hosszúfejűség) látszik. (6) 

 A kötőszöveti betegségek rendszerezésének igényét követve McKusick és 

munkacsoportja publikálta 1955-ben az első átfogó klasszifikációt. 1986-ban a Marfan-

szindróma tekintetétben ezt követte a Berlin nozológia a szindróma diagnosztizálásának 

elősegítésére. Az 1996-os Ghentben létrehozott nozológiai rendszer tovább pontosította 

a Marfan-szindróma diagnosztikai elemeit, elkülönítve a Marfan-szindrómától a MASS 

fenotípust (miópia, mitrális prolapszus, non-progresszív aortagyök tágulat, szkeletális 

jelek és striák) és a MVPS-t (Mitrális prolapszus szindróma). (7, 8) 

 A Ghent nozológia elkülönít major és minor manifesztációkat. A major 

manifesztációk közé tartoznak: az ektópia lentis, az aortagyök dilatáció és/vagy 

disszekció, a dura ektáziája valamint a nyolc major szkeletális eltérés közül legalább négy 

együttes megjelenése. A Marfan-szindróma diagnózisa legalább két szervrendszert érintő 

major kritérium és egy harmadik szervrendszert érintő minor kritérium (1. Táblázat) 

alapján állítható fel. Abban az esetben, ha genetikailag igazolt a MFS, vagy egy elsőfokú 

rokont Ghent nozológia alapján MFS-val diagnosztizáltak, akkor elegendő egy 

szervrendszert érintő major kritérium és egy másik szervrendszert érintő minor kritérium 

a diagnózis felállításához. (9) 
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1. Táblázat 

1996-os Ghent kritériumok (USLS – Felső szegmens/alsó szegmens arány, ASHR – 

Karfesztávolság/testmagasság arány, De Paepe A et al. Revised diagnostic criteria for 

the Marfan syndrome. Am J Med Genet. 1996;62(4):417-26.) 

 
 

 2010-ben Bart Loeys és Harry Dietz vezetésével felülvizsgálták a Ghent nozológia 

rendszerét. A Marfan-szindrómás betegek adatainak elemzésével módosítottak az addig 

használt diagnosztikai kritériumokon. Nagyobb hangsúlyt kapott az aortagyök dilatáció 

nagysága (Z-score > 2) és/vagy disszekciója és az ektópia lentis jelenléte. A diagnózis 

felállításához elegendő e két fenti manifesztáció együttes jelenléte. Elegendő továbbá az 

aortagyök dilatáció nagysága (Z-score > 2), illetve a FBN1 gén kóroki mutációjának (lásd 

következő alfejezet) igazolása ektópia lentis hiányában is. Amennyiben az aortagyök 

Szkeletális 
tünetek

Major kritériumok Minor kritériumok

pectus carinatum pectus excavatum műtéti indikáció nélkül

pectus excavatum műtéti indikációva ízületi hipermobilitás

csökkent USLS arány vagy ASHR >1,05
magasan ívelt, gótikus szájpad összezsúfolt 
fogakkal

csukló és hüvelykujj tünet dolichocephalia

scoliosis > 20° VAGY spondylolisthesis malaris hypoplasia

könyök csökkent feszíthetősége enophtalmus

malleolus medialis pes planust eredményezve retrognathia

protusio acetabuli (bármely fokú) lefele lejtő fissura palpebralis

abnormálisan lapos cornea

szemgolyók megnövekedett axiális átmérője

iris hypoplasia vagy ciliáris izom hypoplasia 
következtében csökkent miosis

aorta ascendens tágulat mitrális prolapsus

arteria pulmonalis tágulat

aorta ascendens disszekció mitrális annulus kalcifikáció

B típusú aorta disszekció 50 éves kor alatt

spontán pneumothorax

apicalis tüdő bullák

striae atrophicae

visszatérő vagy vágásoknál jelentkező hernia

Idegrendszer Lumbosacralis duralis ectasia
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dilatáció nagysága (Z-score > 2) és/vagy disszekció mellé nem társul ektópia lentis illetve 

kimutatható kóroki FBN1 mutáció, akkor a diagnózis felállításához szükséges a 

szisztémás manifesztációk alapján 7 pont (3. Táblázat).  

2. Táblázat 

A Marfan-szindróma diganosztizálása a 2010-ben módosított Ghent kritériumok alapján 
(Loeys BL et al. The revised Ghent nosology for the Marfan syndrome. J Med Genet. 

2010;47(7):476-85.) EL- ectopia lentis, FBN-1 – fibrillin-1 

 

Egy igazoltan Marfan-szindrómás családtag esetén akár ektópia lentis, akár aortagyök 

dilatáció (20 éves kor felett Z-score > 2, 20 év alatt Z-score > 3), akár 7 szisztémás pont 

EL és FBN-1 mutáció jelenléte aorta tágulat nélkül
Ectopia lentis 

szindróma

EL FBN-1 mutáció nélkül
Ectopia lentis 

szindróma

Sinus Valsalva átmérő Z score <2 és szisztémás 
pontok ≥5 minimum egy szkeletális eltéréssel, EL 
nélkül

MASS

Mitrális prolapszus és Sinus Valsalva tágulat Z 
score <2 és szisztémás pontok <5, EL nélkül

Mitrális prolapszus 
szindróma

Sinus Valsalva átmérő Z score ≥2, vagy disszekció 
az aortagyökben és szisztémás pontok ≥7

Marfan-szindróma

1.
Sinus Valsalva átmérő Z score ≥2, vagy disszekció 
az aortagyökben és EL

Marfan-szindróma

2.
Sinus Valsalva átmérő Z score ≥2, vagy disszekció 
az aortagyökben és FBN-1 mutáció

Marfan-szindróma

Nincs Marfan-szindróma a családi anamnézisben Diagnózis

7.

Sinus Valsalva átmérő Z score ≥2 20 éves kor felett 
vagy  ≥3 20 éves kor alatt, vagy disszekció az 
aortagyökben és Marfan-szindróma a családi 
anamnézisében

Marfan-szindróma

Marfan-szindróma a családi anamnézisben

EL és Marfan-szindróma a családi anamnézisében5. Marfan-szindróma

6.
Szisztémás pontok  ≥7 és Marfan-szindróma a 
családi anamnézisében

Marfan-szindróma

4. EL és FBN-1 mutáció és aorta dilatáció Marfan-szindróma

3.
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alapján diagnosztizálható a Marfan-szindróma az adott egyénnél. A felülvizsgált Ghent 

nozológia kritériumait az 2. és 3. Táblázat tartalmazza. (10, 11) 

 

3. Táblázat 

2010-ben módosított Ghent kritériumok, pontrendszer (Loeys BL et al. The revised 
Ghent nosology for the Marfan syndrome. J Med Genet. 2010;47(7):476-85.) 

 

 

1.3.2. Genetikai háttér 

 A Marfan-szindróma genetikai alapja a fibrillin gén mutációja. A gént 1991-ben 

találta meg Maslen és munkacsoportja, melyet később a 15ös kromoszómán lokalizáltak 

(15q21.1, 2. Ábra). (12) A gén 237 kilóbázis nagyságú, 65 exonból épül fel. (13) 

 Napjainkig több, mint 3000 patogén mutációt azonosítottak a fibrillin génen. A 

betegség autoszómális domináns módon öröklődik, a diagnosztizált esetek 27%-ban 

> 3p
> 1p
> 2p
> 1p
> 2p
> 1p
> 2p
> 2p
> 2p

> 1p

> 1p
> 1p

dolichocephalia  – hosszúfejűség 
enophthalmus  – a szemgolyó besüllyedése a 
szemüregbe
lefelé lejtő fissura palpebralis
malaris hypoplasia  – a középarc fejletlensége
retrognathia  – hátrább álló állkapocs

> 1p
> 1p
> 1p

A könyék csökkent feszíthetősége

Striák a bőrőn
3 dioptriát meghaladó myopia
A mitralis billentyű prolapsusa

A sarok valgus-állása
Pes planus (lúdtalp)
Spontán pneumothorax
Duralis ectasia
Protrusio acetabuli

Scoliosis vagy thoracolumbalis kyphosis

A szindróma 
megnyilvánulásai az 
arcon –  amennyiben 
3 teljesül  az alábbi 5 
közül:

1p>

Szisztémás pontok

Csökkent felső szegmens - alsó szegmens arány (upper segment/lower 
segment ratio, USLS) ÉS fokozott karfesztávolság – testmagasság arány 
(arm span/height ratio, ASHR) ÉS súlyos scoliosis hiánya

Csukló és hüvelykujj tünet
Csukló vagy hüvelykujj tünet
Pectus carinatum
Pectus excavatum vagy mellkasi asszimetria
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azonban de novo mutáció okozza a betegséget. (14) A genetikai eltérést okozó mutációk 

közül legnagyobb számban a misszenz mutációkat (a mutációk 2/3a) mutatták ki. (1) A 

mutációk speciális csoportja a neonatális Marfan-szindrómát okozó eltérések, melyek a 

FBN1 gén 24-32 exonok közti részén jelentkeznek. (15, 16) 

 

2. Ábra 

FBN1 gén helyzete a 15. kromoszómán (Pratiek N. Matkar et al.: Overview of Marfan 
Syndrome: Knowns and Unknowns, Review Article Journal of Controversies in 

Biomedical Research 2015; 1(1):51-66) 

  

 Klinikai szempontból a legnagyobb jelentősége a genotípus-fenotípus 

összefüggések elemzésének eredményeként egy pontosabb rizikóbecslés lenne, hogy 

mely betegeknél (mely mutációk mellett) számíthatunk a súlyos, akár életet veszélyeztető 

szövődmények korai megjelenésére. Több kutatócsoport publikált részeredményeket 

ebben a tekintetben. (17, 18) A patogén mutációkat jelenleg két nagy csoportba sorolják: 

domináns negatív és haploinszufficiens csoportokba a mutáció helye és az okozott 

aminosav változások alapján. A haploinszufficiencia a normál fibrillin mennyiségének 

csökkenéséhez vezet, mert az adott génről a mutáció következtében nem keletkezik 

fehérje. A domináns negatív mutációk viszont kóros fibrillin fehérje képződését okozzák. 

A haploinszufficiens csoportba azon mutációk tartoznak, amik (1) egy korai terminációs 

kodont tartalmaznak, vagy (2) amelyek feltételezhetően a gén átíródását akadályozzák 

meg: (a) nonszensz variánsok, (b) out-of-frame inzerciók és deléciók, (c) out-of-frame 

exon-skipping variánsok, (d) iniciációs kodon variánsok. A domináns negatív csoportba 

az alábbi mutációk tartoznak: (e) misszenz variánsok, (f) in-frame inzerciós vagy deléciós 

variánsok, (g) in-frame exon-skipping variánsok. A jelenlegi eredmények alapján úgy 
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tűnik, a haploinszufficiens csoportban előforduló mutációk károsabbak a betegek aorta 

patológiáját tekintve. (15, 19) Franken és mtsai egy 570 Marfan-szindrómás beteget 

követő regiszter feldolgozása során 2,5-szeres rizikót mutatott ki a haploinszufficiens 

csoportban a kardiovaszkuláris halálozást tekintve a domináns negatív csoporthoz képest.  

(20, 21) Takeda és mtsai azonban a domináns negatív csoport egy alcsoportjában is talált 

egy rosszabb indulatú mutáció csoportot, mely több, mint hatszoros rizikót jelent a többi 

domináns negatív mutációhoz képest az aorta dilatáció és disszekció tekintetében. (22) 

További intenzív kutatás szükséges azonban az összefüggések pontos megismerésére és 

releváns klinikai markerek kifejlesztésére. 

1.3.3. Molekuláris biológiai eltérések 

 A mutáció által okozott molekuláris eltérés a fibrillin szerkezetében jelentkezik. 

A fibrillin kvalitatív, illetve kvantitatív eltérései több szinten vezetnek változásokhoz az 

extracelluláris mátrix szerkezetében és metabolizmusában. A FBN-1 képezi az elasztikus 

rostokat képző mikrofibrillumok gerincét. A mutáció következtében kialakuló 

strukturális károsodás a mikrofibrillumok polimerizációjának károsodásához, 

következményesen az ECM fizikai tulajdonságainak romlásához vezetnek. (23-25) 

 A változás legfőbb eleme azonban a TGF-β szint emelkedése az extracelluláris 

térben, mely megváltoztatja az intercelluláris kommunikációt az ECM sejtjei között. A 

TGF- β egy parakrin szabályozó molekula, mely számos folyamat irányításában részt 

vesz, mint például az embrionális fejlődés, a sejtek növekedése, valamint az apoptotikus 

folyamatok. (26) 

 A TGF- β sejtekben termelődik, majd a sejten belül egy LAP (Latency Associated 

Protein) molekulához kötődik, melyből így egy SLC (Small Latent Complex) képződik. 

Ez a sejtközötti térbe szekretálódik, ott egy LTBP (Latent TGF-β Binding Protein) 

molekulához kötődve jön létre a LLC (Large Latent Complex). Ez a végső termék kötődik 

az ECM FBN-1 molekuláihoz. Ezt ábrázolja a 3. Ábra  (27-29) A MFS-ban a FBN1 gén 

mutációja következtében kialakuló molekuláris szerkezetváltozás nem teszi lehetővé a 

LLC kötődését a mikrofibrillumokhoz. Ennek következtében megemelkedik a TGF- β 

szint a ECM-ban, mely alapjaiban befolyásolhatja az ECM remodellációját. (2, 28) A 

TGF- β szabályozó szerepének cél molekulái közül a mátrix-metalloproteináz (MMP) 

molekulák és az elasztáz enzim emelendők ki a kötőszöveti betegségek tekintetében, 
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melyek a mátrix átépülésében szerepet játszó proteolítikus enzimek. A TGF- β hatására 

emelkedik ezen enzimek expressziója, mely fokozott aktivitásukhoz vezet, átalakítva a 

kötőszövetek struktúráját. (30) 

 

 
3. Ábra 

A FBN-1 és LTBP kötődése TGF- β molekulához (Barrett PM, Topol EJ. The fibrillin-1 
gene: unlocking new therapeutic pathways in cardiovascular disease. Heart. 

2013;99(2):83-90. A kiadó engedélyével) 
 

 

A TGF- β részt vesz az ECM átépülésének szabályozásában (mechanoszenzor funkció) 

az elaszticitás mértékének behangolásán keresztül is. (31) Mindezen folyamatok 

összesége változik a mutáció következtében, mely végül a Marfan-szindróma jellegzetes 

fenotípusának kialakulásához vezet. 

1.3.4. A Marfan-szindrómás betegek szisztematikus követése - a Marfan 

Ambulancia 

 A betegség prevalenciája (1:5000) alapján Marfan-szindróma Magyarországon 

megközelítőleg 2000 embert érinthet. A páciensek hosszútávú túlélése szempontjából 

kiemelkedő fontosságú a betegség minél fiatalabb korban történő felismerése és követése. 

A Semmelweis Egyetemen évek óta működtetjük a Marfan Ambulanciát. 

Adatbázisunkban megközelítőleg 600 beteget tartunk nyilván a betegek hozzájárulása 

alapján. A Marfan Ambulancia keretein belül a Marfan Alapítvány honlapján 

(www.marfan.hu) keresztül bejelentkező betegeknél történik állapot felmérés, családi 

anamnézis felvétel és fizikális vizsgálat a Marfan betegség megállapítására, illetve 
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kizárására, ezenfelül rendszeresen követjük azon betegeinek, akiknél már 

diagnosztizálták a Marfan-szindrómát, kiváltképp is figyelemmel követjük a már operált 

betegeink csoportját. Panaszmentesség esetében évente 1 alkalommal vizsgáljuk a 

pácienseket, a kivizsgálás során szívultrahang és fizikális vizsgálat történik, szükség 

esetén további képalkotó vizsgálatok bevonásával (mágneses rezonancia képalkotás 

[MRI], komputer tomográfia angiográfia [CTA]). A betegek felvilágosítása és 

hozzájárulása alapján genetikai vizsgálatot végzünk a betegség genetikai hátterének 

feltérképezésére igény szerinti genetikai tanácsadással Egyetemünk Ritka Betegeségek 

Tanszékével együttműködésben. (32, 33)  Szükség esetén további szakorvosi 

vizsgálatokat szervezünk az érintett szervrendszerek kóros eltérései alapján. Az 

Érsebészeti profillal együtt dolgozva közös koncepciót dolgozunk ki a betegeink 

vaszkuláris problémáinak ellátására, az érkatasztrófák megelőzésére. Szoros 

multidiszciplináris követéssel megfelelő beteg együttműködése mellett a Marfan-

szindrómás populáció a normál populációhoz hasonló életkilátásokkal bír. (34, 35) A 4. 

ábrán látható az akut műtétek számának csökkenése (p=0,06, nem szignifikáns), 

feltehetően annak köszönhetően, hogy minél nagyobb marfanos populációt követünk.  

 

4. Ábra  

A Marfan-szindrómában végzett elektív és akut aortagyök rekonstrukciós műtétek 
számának változása a Semmelweis Egyetemen. (p=0,06 az akut műtétek tekintetében 

tendenciózus csökkenés (Fisher egzakt teszt)) 

 

DOI:10.14753/SE.2022.2619



19 
 

A rendszeres szűrés következtében a legtöbb betegünknél időben elvégezhetjük a 

szükséges aortagyök rekonstrukciót. A Magyar Marfan Alapítvány nagyban hozzájárult 

az elmúlt években a lakosság tájékoztatásához a betegséggel kapcsolatban és 

betegedukáció révén a betegek saját állapotukról részletes és átfogó ismeretekkel 

rendelkezhetnek. 

 Egyetemünk – Közép-Európában egyedülálló módon – 2016 óta tagja az Európai 

Unión belül működő VASCERN (The European Reference Network On Rare 

Multisystemic Vascular Diseases) együttműködésnek. Ez a hálózat a résztvevő 

tagállamok szakértőiből létrehozott munkacsoport, mely intenzív kutatást és párbeszédet 

folytat az érrendszert érintő ritka betegségek, így többek között a Marfan-szindróma 

területén is. Ez az együttműködés nemzetközi szinten is elősegíti betegeink korszerű 

kezelésének lehetőségét. 

1.4. A szív- és érrendszer morfológiai eltérései Marfan-szindrómában 

1.4.1. A szívbillentyű betegségek 

 A Marfan-szindróma egyik tünete a szívbillentyűk strukturális károsodása. A 

Ghent kritériumok egyik fő eleme a mitrális billentyű prolapszusa. A billentyű 

biomechanikai tulajdonságait elsősorban a billentyű állományának mikrostruktúrája 

határozza meg, mely főleg kollagénből és elasztinból áll. (36) A szindrómában a billentyű 

vitorláiból egy vagy mindkettő megnyúlt, a vitorlák állománya myxomatózusan fellazult, 

melyben a kollagén III-nak valamint a glükózaminoglikánoknak van elsődleges szerepe. 

Sheratt és mtsai szerint a mikrofibrillumok - elsősorban amelyek FBN-1-ből állnak - 

adnak tartást az elasztin rostoknak, limitálva annak nyújthatóságát a hemodinamikai 

stresszel szemben. Ezen mikrofibrillumok károsodása felelős lehet a billentyűk 

állományának megnyúlásáért. (37) Ng és mtsai állatkísérletekben igazolták, hogy az 

egerekben a létrehozott FBN1 mutáció által a mitrális billentyű struktúrája károsodik. A 

károsodás okai: a fokozott sejtproliferáció, a sejtek csökkent apoptotikus hajlama és a 

megnövekedett TGF- β szint és aktiváció, az elasztikus rostok fokozott degradációja mellett. 

(38)  

 Következő nagy csoport az aortabillentyű eltérései MFS-ban. Leggyakrabban 

aortabillentyű elégtelenség jelentkezik a tágult anulus és a tágult szinotubuláris junkció 

miatt az aneurizma képződés következtében. Ehhez gyakran társul cuspis prolapszus a 
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megnyúlt billentyű állomány miatt, valamint fenesztrációk a billentyűk komisszúrális 

felszínén. A bikuszpidális aortabillentyű is jóval gyakrabban fordul elő a Marfan 

szindrómás populációban, bár ennek pontos hátterét még kutatják (4,5-4,7% vs. 0,5-1,5% 

a normál populációban, gyermekkori MFS-ban akár 6,8-8,5%). (39)  

 Az első Ghent nozológiában szerepelt a pulmonális artéria tágulata is, ezt azonban 

a későbbi verzióból a specificitás hiánya miatt eltávolították. A felnőtt MFS-ban a 

pulmonális artéria tágulata 37-74%-ban fordul elő, ezt az esetek 6%-ban kíséri pulmonális 

billentyű prolapszus és következményes elégtelenség is. (40) 

 A trikuszpidális billentyű prolapszus és elégtelenség a marfanos populáció közel 

22%-ban fordul elő. A kor előrehaladtával növekszik prevalenciája, a betegek 4. 

dekádjában 32%-ban fordul elő. A degeneratív elváltozás általában mindhárom vitorlát 

érinti. A folyamat hasonlóan a mitrális billentyűhöz a vitorlák megvastagodásával, az 

ínhúrok megnyúlásával jár. Kórszövettanilag típusos myxomatózus degeneráció jellemzi 

a betegséget. (41) 

1.4.2. Az aorta betegségei 

1.4.2.1. Az egészséges aorta felépítése 

 A Marfan-szindróma legjellegzetesebb kardiovaszkuláris elváltozása az aorta 

tágulata a sinus Valsalva magasságában. Ez a betegek 60-80%-ban fordul elő. (42) 

 Az egészséges aorta az elasztikus típusú artériák közé sorolandó. Élettani funkciói 

közül kiemelendő, hogy kinetikus energiát tárol a szívciklus során, biztosítva a konstans 

középnyomást a szisztoló-diasztolés ciklus alatt. Normál mérete <2,1 cm/m2 a felszálló 

aorta szintjében és <1,6 cm/m2 a leszálló aorta szintjében. (43) 

 Szövettanilag az aortafal három rétegből épül fel. Az intima – legbelső réteg – 

endotél sejtekből és egy réteg elasztin-gazdag kollagénből épül fel. A média réteg az 

elasztikus rostokból felépülő lemezekből áll, melyek közt elszórva simaizom sejtek és 

extracelluláris mátrix állomány található. Az elasztikus lemezek felelősek az ér 

elaszticitásáért. Az elasztikus rostokhoz kapcsolódó mikrofibrillumok funkciója az ér 

tágulékonyságának szabályozása. A harmadik – külső – réteg az adventícia, mely 

alapvetően hosszanti irányban rendezett kollagén rostok szoros hálózatából épül fel, külső 

tartást adva az érfalnak. (44) 
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1.4.2.2. Aneurizmák kialakulása Marfan-szindrómában 

 Az aneurizmák kialakulásának pontos patogenezise jelenleg is intenzív kutatás 

tárgyát képezi. A FBN1 gén mutációjának kóroki szerepe már bizonyított. A Fibrillin-1 

fehérje az elasztikus rostok mikrofibrillumainak felépítésében vesz részt, valamint a 

simaizomsejtek lehorgonyzásában az elasztikus rostokhoz. A fenotípus kialakulásához a 

fibrillin mennyiségének és minőségének megváltozása hozza létre.  

 A mikrofibrilláris rendszer felépülésének hibái (pl.: inkomplett elasztikus rost 

érés) okozzák az aortafal gyengült ellenállását az élettani hemodinamikai stresszel 

szemben. Az aortafal minden rétegét érinti a mikrofibrilláris rendszer hibája. Az érfalban 

a szakító szilárdság jelentősen csökken, mert a mikrofibrillumok szükségesek a 

kollagéntartalmú rétegek (adventícia) megfelelő szintéziséhez is. Ezt tovább rontja a 

vérnyomás hatására kialakuló töredezettség az elasztikus lemezekben a média rétegében. 

Nem utolsó sorban az intima rétegben az endotél sejtek lehorgonyzása is sérül a belső 

elasztikus lemezhez. (45)  

 További molekuláris változásokat figyeltek meg az érfal extracelluláris 

mátrixában, melyet kóros remodellálódás jellemez a mátrix metalloproteináz enzimek 

fokozott működése kapcsán. Ennek oka részben a stressz hatására az érfalban fellépő 

gyulladás, részben a kóros mikrofibrilláris rendszer TGF-β aktiváló hatása. (46) 

 A fenti hatások következménye az aneurizma képződés; annak ellenére, hogy az 

aortafal egészében gyengébb, a típusos marfanos kép a sinus Valsalva tágulata. A tágulás 

során az aortafal elvékonyodik, a média réteg az elasztikus lemez pusztulása során tovább 

gyengül, csökken az elaszticitás, merevebbé válik az érfal, csökken a tágulékonyság. Ez 

a folyamat végül rupturához, illetve disszekcióhoz vezethet. (46) 

1.4.2.3. Az aortadisszekció 

 Az aorta disszekció a Marfan-szindróma magas halálozással járó szövődménye. 

A disszekció során a gyengült média réteg szakad szét az intima megrepedésével együtt. 

Első lépésként intramurális vérzés alakul ki, mely a repedéstől proximális és disztális 

irányban terjedhet. A disszekció fő veszélye a ruptúra, de emellett okozhat perikardiális 

tamponádot, akut aortabillentyű elégtelenséget akut szívelégtelenséggel, miokardiális 

iszkémiát, agyi iszkémiát, mezenteriális iszkémiát, illetve végtagi iszkémiát. Tekintettel 

az igen diverz tüneti megjelenésre, igen fontos a diagnosztikai lépések során egyéb ritka 
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akut kórképek kizárása is, példának okáért az akut aorta aszcendens trombózis, melyek 

az akut aorta disszekció tüneteit utánozhatják. (47) Esetismertetésünkben egy fiatal 

nőbeteg kapcsán mutattuk be, hogy az akut disszekció tüneteit (akutan végtagok között 

fellépő vérnyomás különbség, kardiogén sokk, akut miokardiális infarktus, CTA kép 

alapján az aorta aszcendens lumenében lévő képlet) nagy mértékben utánzó kórkép 

mennyire félrevezetheti a diagnózis felállítását. Az intraoperatív kép alapján ép aortafalat 

találtunk, egy friss, a jobb koronáira orifíciumból eredő trombus mellett, mely a jobb 

koronária szájadékot elzárta, valamint végtagi embolizációt okozott. A későbbi 

vizsgálatok az akut aorta aszcendens trombózis hátterében Antifoszfolipid-szindrómát 

igazoltak. 

 Két klasszifikáció született meg a disszekciók csoportosítására. A Stanford 

klasszifikáció alapján az „A” típusú disszekció, melynél a primér repedés a felszálló 

aortán helyezkedik el. A „B” disszekció az a csoport, melynél a bal artéria szubklávia 

eredése utáni szakaszon helyezkedik el a primér repedés (48). A másik csoportosítás a 

DeBakey klasszifikáció. 1-es típus, amelynél a primér repedés a felszálló aortán van és 

az ívnél disztálisabban terjed, a 2-es típus szintén a felszálló aortán indul, de az ív 

szintjében megáll a disszekció. A 3-as típusnál a prímér szakadás az aorta deszcendensen 

helyezkedik el. (49) 

1.5. A Marfan-szindróma pszichoszociális vonatkozásai 

1.5.1. Általános vonatkozások 

1.5.1.1. A krónikus kardiovaszkuláris betegségek és a depresszió kapcsolata 

 A krónikus betegségek a betegek mindennapi tevékenységét és egyben az 

életminőségüket befolyásolják. (50) A krónikus szív- és érrendszeri betegségben 

szenvedő emberek körében a depresszió prevalenciája magas. Minden ötödik koronária, 

illetve krónikus szívelégtelenségben szenvedő beteg küzd a depresszió tüneteivel. Ebben 

a betegcsoportban a depresszió prevalenciája háromszor magasabb, mint az átlag 

populációnál. (51) A szívelégtelen betegek esetében a depresszió jelenléte sokkal 

rosszabb életminőséget okoz és az egyén fizikai teljesítő képességét is jelentősen rontja. 

Patel, Chakraborty (52) Abban a csoportban, ahol a szív- érrendszeri betegség együtt van 

jelen nagyobb valószínűséggel fordul elő ismételt kardiovaszkuláris esemény és a 

mortalitás is magasabb. (53-55) 2014-ben az American Heart Association hivatalos 
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ajánlása alapján a depresszió rizikófaktor státuszba került az akut koronária szindrómát 

elszenvedett betegeknél. Viselkedéstani szempontból a depresszió rontja az egészséges 

életmódra való törekvés szándékát (kevesebb fizikai aktivitás, több dohányzás, a 

kardiovaszkuláris gyógyszerek rendszertelen szedése). Biológiai szempontból komoly 

irodalma van a depresszió és a gyulladásos folyamatok közötti összefüggések 

elemzésének, valamint az autonóm idegrendszer diszfunkciója és a depresszió között leírt 

kapcsolatoknak. Mindezek közösen vezethetnek a depresszió és a kardiovaszkuláris 

állapot fokozott egymást negatívan befolyásoló folyamatához. (56-58) 

1.5.1.2. A krónikus kardiovaszkuláris betegségek és a szorongás kapcsolata 

 A szorongást első sorban az átmeneti félelmek, a bizonytalanság érzés és a jövővel 

kapcsolatos félelmek jellemzik. Egyénektől függően széles skálán mozog a szorongás 

intenzitásának és frekvenciájának szubjektív megélése. A szorongás gyakran hasonló 

tüneteket okozhat az autonóm idegrendszer aktiválása révén, mint a kardiorespiratórikus 

betegségek. Ilyen tünetek a palpitáció, a magasabb szívfrekvencia, mellkasi fájdalom, 

nehézlégzés. A nem diagnosztizált szorongás jelentős terhet ró a szívgyógyászokra az 

ismételt hospitalizációk kapcsán a részletes kardiológiai vizsgálatok révén, mely során 

leggyakrabban az organikus eltérések hiányát találják.  

 A gyakori és intenzív szorongást, szorongásos betegségként diagnosztizálják, 

melyet több kategóriába sorolnak, melyek legjellemzőbb csoportjai: generalizált 

szorongás (GAD – generalized anxiety disorder), pánik betegség, különféle fóbiák. (58) 

Roest és munkacsoportja egy metaanalízis során kapcsolatot talált az intenzív szorongás 

és a kardiovaszkuláris betegségek, illetve azok mortalitása között. Ez független volt a 

demográfiai változóktól, illetve a biológiai rizikófaktoroktól. (59) A szorongás a 

depresszióhoz hasonlóan, negatívan befolyásolhatja a kardiovaszkuláris betegségek 

kórlefolyását. A kardiovaszkuláris betegségben szenvedőknél a szorongás prognosztikus 

rizikófaktor a későbbi koronária események tekintetében. (60)  

 A szorongás kardiovaszkuláris rendszerre gyakorolt hatását két szempontból is 

vizsgálták. Viselkedéstani szempontból rosszabb magatartás formákat erősít, így a 

dohányzást, a kevesebb testmozgást, valamint nagyobb mértékű alkoholfogyasztáshoz 

vezet. (61) A biológiai modell alapján a szorongás az autonóm idegrendszer befolyásolása 

révén vezet hemodinamikai változásokhoz. A szorongás a hipotalamusz-hipofízis-
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mellékvese tengely aktiválása révén a szimpatikus idegrendszert aktiválja, valamint 

katekolamin kiáramláshoz vezet. Ez a hatás többek közt az endotél károsodásán keresztül 

súlyosbítja az ateroszklerózis kórlefolyását. (58) 

1.5.1.3. A szorongás és a depresszió - mint pszichoszociális faktorok - hatása a 

szívműtétek eredményességére 

 Napjainkban komoly figyelmet fordítunk az egészségügyi beavatkozásokból 

történő felgyógyulás minőségének és a pszichoszociális faktorok kapcsolatának 

vizsgálatára. A sebészeti beavatkozásokból történő felépülést és a hosszútávú túlélést 

nemcsak a fizikai adottságok, illetve a medicinális kezelés határozza meg, hanem a 

szociális és pszichológiai faktorok is. (62)  

 Székely Andrea és munkatársai tanulmányaik során részletesen vizsgálták a 

szorongás hatásait a szívműtétek posztoperatív eredményességére. Kimutatták, hogy a 

krónikus szorongás emeli a szívműtétek mortalitását, valamint a posztoperatív 

kardiovaszkuláris morbiditást is (ismételt kórházi felvétel aritmia, szívelégtelenség, 

valamint miokardiális infarktus miatt). Ezenfelül a műtét után 6 hónappal mért erősebb 

szorongás hatékonyabban prediktálta a kardiovaszkuláris események előfordulását, mint 

a műtétet megelőző alacsonyabb mértékű szorongás. (63) Cserép és mtsai vizsgálatukban 

betegeik 7,5 éves utánkövetésének eredményeként igazolták, hogy a krónikus szorongás 

és az alacsonyabb iskolázottsági szint jelentősen rosszabb mortalitást okoz a szívműtétre 

kerülők körében. (64) Ugyanezen munkacsoport igazolta továbbá, hogy olyan 

pszichoszociális faktorok, mint a szorongás, a depresszió, az alvászavarok, valamint a 

betegség az egyén létét befolyásoló hatása szignifikánsan emeli a posztoperatív 

kardiovaszkuláris morbiditást (anginás fájdalmak, szívelégtelenség, infarktus, stroke). 

(65, 66) Tully és mtsai egy tanulmányukban rámutattak arra a tényre, hogy a műtét előtt 

szorongásos tünetekkel küzdő betegek esetében a műtétet követően 1,8-szoros mortalitás 

növekedés mutatható ki. Továbbá a posztoperatív arritmiák aránya is emelkedik ebben a 

betegcsoportban. (67) 

 A depresszió, a kiemelten fontos pszichoszociális tényező, melyet szélesebb 

körben vizsgáltak szívműtétre kerülő betegeknél. A koronária bypass műtétre (CABG) 

kerülő betegek 15-20%-ban lehet kimutatni valamilyen depresszióra jellemző elváltozást, 

melynek gyakorisága megegyezik a szívbetegek körében jellemző depresszió arányával. 
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(68) A depresszió prevalenciája az átlag populációban nők körében 5-9%, férfiak körében 

2-3%, mely adat azt mutatja, hogy a szívműtétre kerülő betegek körében a depresszió 

magasabb arányú, mint az átlag populációban. A minor depresszió és a disztímia további 

13-18%-át érinti a CABG műtétre kerülő betegeknek. Ez azt jelenti, hogy a depresszió, 

valamint a minor depresszió és a disztímia a műtétre kerülő betegek majd 30-40%-át 

érinti. (69) 

 A műtétek eredményességét szintén befolyásolja a depresszív tünetek jelenléte. 

Több szerző eredményei is azt mutatják, hogy a műtétek után bekövetkező kardiális 

események 2,5-szer többször jelentkeznek depresszív tünetek mutató betegek esetében, 

valamint a depresszió jelentősen emeli a hosszútávú mortalitást ebben a betegcsoportban. 

Nemcsak a fatális események arányát emelik a depresszív tünetek, de gyakoribb a 

posztoperatív időszakban a mellkasi panaszok jelentléte és az arritmiák aránya is. (70)   

 Így kiváltképp fontos a nagyér műtéten átesett betegek affektív 

temperamentumjegyeinek, illetve a manifeszt pszichiátriai kórkép diagnózisának 

meghatározása, melynek segítségével a posztoperatív kimenetel tovább javítható. (71) 

1.5.1.4. A Marfan-szindróma, mint a pszichoszociális állapotot érintő krónikus 

betegség 

 A MFS, mint a szív és érrendszert érintő genetikai betegség, már gyermekkortól 

meghatározza a betegek mindennapjait, műtétek sorozatát szükségessé téve az életük 

folyamán. A csontrendszerben okozott eltérések krónikus fájdalommal járhatnak, a 

súlyos deformitások nemcsak funkcionális, de a testképben megjelenő torzulásokat is 

okozhatnak (súlyos szkoliózis, súlyos mellkas deformitások). (72) A kardiovaszkuláris 

rendszer érintettsége és ezáltal hajlam az erek disszekciójára és ruptúrájára, fokozott 

szorongáshoz, depresszióhoz vezethet. (73) Érdekes eredményt tükrözött de Bie és mtsai 

felmérése, mely alapján a MFS betegek sokkal kisebb százaléka (26%) értékelte saját 

állapotát súlyosabbnak, mint ahogy a klinikusok értékelték ugyanebben a populációban 

(56%). A különbség elsősorban abból adódott, hogy a betegek főként a fizikai 

fogyatékosságok alapján határozták meg a betegségük súlyosságát, míg a klinikusok a 

kardiovaszkuláris eltérések alapján ítélték meg a betegség súlyosságát.(73)  

 A betegség által okozott érfal gyengeség az iskolai tevékenységek (pl.: torna, 

kontakt sportok, komolyabb fizikai terhelés) alóli felmentésen keresztül a szocializálódás 
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nehézségeit is okozhatja. Gyakran csúfolás és stigmatizálás áldozatai lesznek 

gyermekkorban az iskolában, később a munkahelyükön. Ezen keresztül a betegség 

depresszióhoz és szorongáshoz vezethet, az életminőséget is negatívan befolyásolhatja. 

(74) A stigma sajnálatos módon egy erőteljes szociális és pszichológiai faktor, mely az 

adott személy valamilyen az átlagostól eltérő tulajdonságának kiemelését jelenti és ez a 

személy számára a társadalom szemében negatív megítélést von maga után. Ez a 

betegséggel való megküzdési képességet (coping) jelentősen befolyásolhatja. (74)  

 Annak ellenére, hogy prevalenciája alapján ritka betegségnek tekinthető, az 

okozott súlyos eltérések miatt annál fontosabb a betegek pszichoszociális állapotának 

felmérése és követése is a szomatikus eltérések mellett. A MFS-nak jelentős hatása van a 

pácienseink életére, de a betegek nagy része megfelelően küzd meg a betegségek által 

okozott hatásokkal. A szakemberek (orvosok, pszichológusok, segítő csoportok) feladata 

a megfelelő megküzdési stratégiák kialakulásának elősegítése, az állapotukkal szembeni 

attitűd pozitív befolyásolása. (72, 73) 

1.5.2. A szív- és nagyérműtétek pszichoszociális hatásai Marfan-szindrómában 

 Marfan-szindrómában jelenleg is az aorta disszekció és aneurizmák a morbiditás 

és mortalitás vezető okai. Az elektív műtétekkel jelentősen csökkent az érkatasztrófák 

száma a gondozott marfanos populációban, a betegek életkilátásai sokat javultak. (75) Ezt 

szemlélteti a 4. ábra. A profilaktikus műtétek tervezett időpontban végzett beavatkozások, 

a betegek minden szempontból felkészülnek a műtétre, jó általános állapotban történik a 

beavatkozás. Az akut aortadisszekció kialakulása azonban több szív- és érműtét 

elvégzését teszi szükségessé a beteg élete folyamán.   

 Bavaria és mtsai felmérésében rosszabb életminőséget mértek az akut műtéten 

(disszekción) átesett MFS betegek esetében a műtétet követően, mint a profilaktikus 

műtétek esetében. (76) Coselli és mtsai az elektíven végzett torakoabdominális aorta 

aneurizma rezekción átesett MFS betegek esetében az életminőségre vonatkozó 

vizsgálatuk eredményeként hasonló értékeket mértek, mint a normál populációban. 

Fizikai aktivitásban a marfanos betegek alul maradtak, azonban a pszichés és szociális 

értékeikben az egészséges populációnál jobb értékeket produkáltak, annak ellenére, hogy 

a MFS miatt krónikus betegségben szenvednek. (77)  
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1.6. Szívsebészeti megfontolások Marfan-szindrómában 

1.6.1. Klasszikus aortagyök rekonstrukció, a Bentall műtét 

 A Marfan-szindróma jellegzetes aortát érintő elváltozása az aortagyök és az 

aortoventrikuláris átmenet tágulata. 1968-ban Hugh Bentall és Antony de Bono publikálta 

a manapság „gold standardnak” számító aortagyök rekonstrukciós műtéti eljárás részletes 

ismertetését. (78) A betegség elemeit (aortabillentyű elégtelenség, valamint az anulus és 

az aortagyök tágulat) egyszerre kezelő műtét egy úgynevezett conduit – a billentyűt 

tartalmazó csőprotézis - beültetését jelenti az aortagyökről leválasztott koronária 

szájadékok visszaültetésével. (5. Ábra) Ezen műtéti típus a nyitott szívműtétek közé 

tartozik. A műtét segítségével elkerülhető a fiatal korban jelentkező aorta ruptúra és 

disszekció a táguló aortagyökkel rendelkező marfanos betegeknél.  

  

5. Ábra 

Az ábra bal oldali részén a Bentall műtét lényegének vázlatos rajza látható. A rajzos 
ábrán a műbillentyűt tartalmazó conduit látható, amint az öltések az aortabillentyű 

anulusára rögzítik (Bentall H, De Bono A. A technique for complete replacement of the 
ascending aorta. Thorax. 1968;23(4):338-9. A kiadó engedélyével) Az ábra jobb oldali 
részén a szerző egyik műtétjének képe látható, a billentyűt tartalmazó érprotézis már az 

anulus fibrosusra van rögzítve. 

 

 Az időben elvégzett profilaktikus műtét eredményeképpen megfelelő orvosi 

ellenőrzéssel (krónikus antikoaguláció) a betegek az áltagosnak megfelelő életkilátásokat 

érhetnek el. A műtét mind mechanikus, mind biológiai billentyűvel kivitelezhető. Flynn 

és mtsai 2017-ben ismertették metaanalízisük eredményeit, mely szerint az 1624 Marfan-
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szindrómás betegen végzett Bentall műtétek eredményessége hosszútávon is kiváló 

(késői szövődmények közül: vérzéses szövődmények 1,3% /év, trombembóliás 

szövődmények 0,7% /év). (79) Ezt saját munkacsoportunk eredményei is alátámasztják. 

(80, 81) 

1.6.2. Új irányok az aortagyök rekonstrukcióban – billentyűmegtartó műtétek 

 Az aortabillentyű megtartó műtétek napjainkban komoly teret hódítottak a 

szívsebészeti műtéti eljárások közt. Ezen műtéti típusok abban az esetben 

alkalmazhatóak, ha az aortabillentyű szerkezete megtartott, mert ebben az esetben várható 

a műtéttől hosszútávú eredményesség a billentyű működése szempontjából. Korrigálható 

az anulus mérete, illetve a szinotubuláris junkció mérete is. Kisebb billentyű eltérések, 

mint például a cuspisok stressz fenesztráció, sikerrel korrigálhatók. Az aortabillentyű 

megtartó műtétek alkalmazhatók bi- illentve tricuspidális aortabillentyűkön, valamint 

bizonyos esetekben unicuspidalis aortabillentyűn is. (82, 83) Amennyiben azonban a 

billentyű szerkezete súlyosan károsodott (nagy méretű fenesztrációk alakultak ki rajta az 

aneurizma képződés kapcsán fellépő feszítő erők hatására, illetve korábbi gyulladásos 

folyamatok kapcsán restriktívvé válik a cuspis, abban az esetben nem javasolt a billentyű 

megtartása. Ezen esetekben is a Bentall műtétet alkalmazzuk.  

 Az 1990-es évek során két különböző munkacsoport is publikált egymással 

párhuzamosan (84, 85) eredményeket az aortabillentyűt megtartó aortagyök 

rekonstrukciós műtéti típusokról.  

 Magdi Yacoub és munkacsoportja 1979 óta fejlesztette az úgynevezett aortagyök 

remodeling műtétet. A műtét során a sinus Valsalva tágulat következtében tönkrement 

sinus fal rezekcióra kerül, az aortabillentyű a cuspisok eredése mentén az érprotézisbe 

(legtöbbször Dacron protézis) kerül visszaültetésre (lásd 6. ábra). A protézis végét a 

cuspisok eredésének formájára képzik ki (trikuszpidális billentyűnél 3 „nyelv” formára) 

létrehozva ezzel a neosinusokat és tovafutó varratokkal rögzítik a graftot a cuspisok 

eredéséhez. Ezt követően kerülnek visszaültetésre a koronária szájadékok. Ez a technika 

nagymértékben utánozza anatómiailag az anulus és a sinusok formáját, megőrizve ezzel 

az aortagyök disztenzibilitását (a cuspisok közötti háromszögeknek megfelelően) és a 

cuspisok mozgásának élettani mintáját (6. Ábra). (85) Ezen felül a STJ stabilizálása is 

megtörténik a csőprotézis méretére. A hosszú távú eredményesség tekintetében a 
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probléma ezzel a technikával az anulus stabilizálásának hiányában látszik. Több technikai 

módosítást közöltek eddig, amelyek az anulus (aortoventrikuláris átmenet) stabilizását 

célozták meg. Lansac és mtsai több közleményben számoltak be az anulus stabilizálásáról 

egy speciális ring segítségével. (86) Schäfers és munkacsoportja pedig egy speciális 

vastag öltés segítségével stabilizálja az anulust a remodeling műtét során. (87) A fent 

említett technikák eredményességéről számos publikációban beszámoltak, köztük saját 

munkacsoportunk is, ezen felül az európai vezérfonal is ajánlja a remodeling műtétet 

anulus stabilizálással (1C ajánlás). (88, 89) A hivatkozott cikkben munkacsoportunk egy 

gigantikus méretű aneurizma korrekcióját mutatja be, mely jó példa arra, hogy nemcsak 

szimmetrikus, de aszimmetrikus tágulatot mutató aneurizmák korrekciójára is alkalmas 

ez a műtéti típus, akár extrém mértékben megnövekedett sinus Valsalva esetén is. 

 

6. Ábra 

A: A szerző intraoperatív képe egy Marfan-szindrómás beteg tágult aortagyökéről. B: 
Saját műtéti kép Yacoub szerint remodelált aortagyök az aortabillentyű megtartásával, 
látható a kép bal alsó részén a HJ Schäfers által kidolgozott az anulust stabilizáló fehér 
színű sebészi fonal. C: A Yacoub műtét lényegének vázlatos rajza, melynél a protézist 

egy tovafutó varratsor rögzíti az aortabillentyű anulusára, láthatóak a protézisen 
elkészített lukak a koronária szájadékok számára előkészítve (Yacoub MH és mtsai: 

Late results of a valve-preserving operation in patients with aneurysms of the ascending 
aorta and root. J Thorac Cardiovasc Surg. 1998;115(5):1080-90. A kiadó engedélyével) 

  

 A billentyű megtartó műtétek másik nagy csoportja a reimplantációs technika. 

Tirone David és munkacsoportja által bevezetett technika - szemben a remodeling 

technikával - a csőprotézist teljes kerületében ülteti az aortabillentyű anulusára 

(aortoventrikuláris átmenet), csökkentve az aortoventrikuláris átmenet tágasságát, 

valamint elérve annak hosszútávú stabilizálását. A cuspisok ezt követően, a 

C 
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csőprotézisbe, belülről kerülnek beültetésre, geometriájuknak megfelelően. Végül ebben 

az esetben is visszaültetésre kerülnek a csőprotézisbe a koronária szájadékok. (84) A 

műtét vázlatos rajzát és intraoperatív felvételét a 7. ábra mutatja. A David műtét első 

verziójának több különböző változata is megszületett, az afiziológiás jelenségek (nem 

táguló sinusok, a nem-élettani cuspis mozgások) kiküszöbölésére. Ezen módosításokkal 

igen jó hosszútávú eredményességet értek el a reimplantációs műtétek tekintetében. A 

reimplantációs műtétet mind az amerikai, mind az európai szívsebészeti ajánlás javasolja 

a fiatal, ép struktúrájú billentyűvel rendelkező betegek esetében az aortagyöktágulatok 

esetében (1C ajánlás). (88, 90, 91) 

 

7. Ábra 

A: A Tirone David által kifejlesztett David I aortabillentyű megtartó aortagyök 
rekonstrukciós műtét (reimplantációs műtét) vázlatos rajza, láthatóak az aortabillentyű 

anulusába öltött fonalak, melyek a csőprotézis alját hivatottak rögzíteni (David TE, 
Feindel CM. An aortic valve-sparing operation for patients with aortic incompetence 

and aneurysm of the ascending aorta. J Thorac Cardiovasc Surg. 1992;103(4):617-21 A 
kiadó engedélyével) B: A szerző munkacsoportja által végzett reimplantációs műtét 

intraoperatív képe, az érprotézis az anulus fibrosusra van rögzítve a protézisbe 
visszaültetett billentyűvel 

  

 Az aortabillentyűt megtartó aortagyök rekonstrukciós műtéteknél kiemelten 

fontos elem a rekonstrukció során a billentyűk koaptációs felületének megfelelő 

kialakítása. A műtét során, legyen az remodeling, vagy reimplantáció, átalakításra kerül 

a kóros struktúra, egy az épnek megfelelő geometria létrehozásával. Ennek megfelelően 

a műtét kapcsán létrejöhet billentyű prolapszus, mely szintén korrigálást igényel a 

A 

B 
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hosszútávú eredményesség miatt. A korrekció történhet trianguláris cuspis rezekcióval, 

illetve a billentyű felső szabad szélének plikációjával is. Schäfers és mtsai által javasolt 

módszer (effective hight concept - effektív magasság kalibráció) igen könnyen 

kivitelezhető és reprodukálható. (92) 

 A fenti metódusok segítségével jó hosszútávú eredménnyel végezhető el a 

billentyű megtartó aortagyök rekonstrukciós műtét. Számos szerző publikált már Marfan-

szindrómában is jó, a Bentall műtét eredményességét megközelítő hosszútávú 

eredményeket. (93-95) 

1.6.3. Profilaktikus műtétek jelentősége 

 A profilaktikus műtét a Marfan-szindrómás betegek esetében az aorta disszekció 

kialakulásának megelőzését jelenti az aortagyök rekonstrukcióján keresztül. Amennyiben 

a műtétet az aorta disszekciója előtt végezzük, választott időpontban, úgy a beteg 

szempontjából a műtéti rizikó töredéke az akut disszekció műtéti rizikójának. Továbbá a 

betegség prognózisa is sokkal kedvezőbb a disszekció elkerülése esetén. A profilaktikus 

műtét a Marfan-szindrómás betegeknél minden esetben az aortagyök rekonstrukciója a 

fent említett műtéti technikákkal.  

 Az aktuális vezérfonalak alapján profilaktikus aortagyök rekonstrukciós műtét 

szükséges Marfan-szindrómában, amennyiben az aortagyök (sinus Valsalva átmérő) 

illetve az aorta aszcendens átmérője meghaladja az 50mm-t (I C ajánlás). (96) Az 

aortagyök rekonstrukciós műtét megfontolandó (IIa C ajánlás) 45mm átmérő felett, 

amennyiben egyéb rizikófaktorok is fennállnak, úgymint: korábbi B típusú aorta 

disszekció vagy aorta disszekció a családban, súlyos aorta vagy mitrális billentyű 

elégtelenség, tervezett terhesség előtt vagy amennyiben az aorta átmérőjének növekedése 

meghaladja a 3mm/évet. Kivételt képez a Loeys-Dietz szindróma, mely esetben az aorta 

átmérő küszöbe 40mm. Az amerikai vezérfonal alapján a tervezett terhesség előtt ajánlott 

a profilaktikus műtét 40mm átmérő felett. (IIa C) (97) 

 Saját adatbázisunk (Magyar Marfan Alapítvány) adatai alapján azon esetekben, 

mikor a Marfan-szindrómás beteg családjában előfordult akut disszekció, illetve striák 

jelen vannak, ez a betegség lefolyásában rosszabb prognózist vetít előre, ezért bizonyos 

esetekben már 40mm átmérőjű sinus Valsalva tágulatnál megfontoljuk az aortagyök 

rekonstrukcióját. (98) 
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2. Célkitűzések 

2.1 A Marfan-szindrómában végzett aortagyök műtéteink 

eredményességének és biztonságosságának összehasonlító vizsgálata 

 Vizsgálatunk egyik célja a 1993 és 2020 között végzett aortagyök rekonstrukciós 

műtéteink feldolgozása volt a műtétek eredményességének és biztonságosságának 

szempontjából. Munkánk ezen részében Marfan-szindrómás betegeken végzett elektív és 

sürgős aortagyök rekonstrukciós műtétek eredményeit elemeztük. Ezen műtétekből 

összesen 89-et végeztünk ebben az időszakban, ebből 62 Bentall-DeBono-, 13 David I- 

és 14 módosított Yacoub műtétet hajtottunk végre. Végpontokként a primer műtét 

elégtelensége következtében szükségessé váló reoperációt, valamint a halálozást, a korai, 

valamint a késői szövődményeket vizsgáltuk.  

2.2 A magyar Marfan-szindrómás betegek pszichoszociális tényezőinek 

vizsgálata 

 Vizsgálatunk során 2016 és 2018 között készített felmérésben elemeztük a 

Marfan-szindróma, mint öröklődő, krónikus betegség hatását a páciensek 

pszichoszociális helyzetére. A vizsgálatot során 66 Marfan-szindrómás betegnél végeztük 

el kérdőíves módszerrel. Célunk volt elemezni a magyar átlag populációhoz képest 

fellépő eltéréseket, melyet a Hungarostudy eredményeinek segítségével végeztünk. 

2.3. A Marfan-szindrómás betegeken végzett szívműtétek pszichoszociális 

hatásának vizsgálata 
 Ezen vizsgálatunk során a szívműtétek Marfan-szindrómás betegeink 

pszichoszociális helyzetére gyakorolt hatását kívántuk elemezni a 2016 és 2018 között 

végzett kérdőíves felmérés kapcsán. A vizsgálatban 24 operált beteg adatait hasonlítottuk 

össze 42 nem operált beteg adataival. 

2.4. Az akut műtét és elektív műtétek szorongást okozó hatásának 

összehasonlító vizsgálata Marfan-szindrómás betegeknél 
 Ebben a vizsgálati részben célul tűztük ki az életmentő akut műtétek szorongást 

okozó hatásának elemzését a Marfan-szindrómás betegeknél az elektív műtéten átesett 
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betegek, illetve a nem operált marfanos betegek adataihoz képest. A vizsgálatot szintén 

kérdőíves módszerrel végeztük, tervezetten 45 Marfan-szindrómás betegen.  
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3. Módszerek 
3.1. Az aortagyök műtétek vizsgálati csoportjainak összeállítása 

 Retrospektív vizsgálatunk során elemeztük a Klinikánkon 1993 és 2020 között 

MFS-ás betegeken végrehajtott aortagyök rekonstrukciós műtéteket. Az elvégzett műtéti 

típusok Bentall-DeBono-, David I (reimplantáció) és módosított Yacoub (remodeling) 

műtétek voltak. A Marfan-szindróma diagnózisának alapját 2010 előtt az érvényben lévő 

Berlin- és Ghent nozológia, az azt követő időszakban az átdolgozott Ghent nozológia 

képezte (10).   

 Az elektív és sürgős jellegű aortagyök rekonstrukciókat elemeztük, amelyekből 

összesen 89-et végeztünk el a vizsgálat időszakban. Szám szerint 62 Bentall-DeBono-, 

13 David I és 14 módosított Yacoub műtétet (Schäfers szerinti anulus stabilizálással) (99) 

hajtottunk végre Marfan-szindrómás betegeinknél (ebből a szerző 2 Bentall és 14 Yacoub 

műtétet végzett el). A billentyűmegtartó műtétek esetében minden alkalommal végeztünk 

cuspis plasztikát (plikáció), amennyiben a cuspis effektív magassága nem érte el a 9mm-

t. Minden billentyűmegtartó műtét esetében történt intraoperatív echokardiográfiás 

vizsgálat, a plasztika eredményességének ellenőrzésére. A beavatkozások idején a 

betegek átlagos életkora a Bentall csoportban 29,69 [21,98-41,25] év; a David I 

csoportban 29,15 ± 11,99 év és a módosított Yacoub műtét csoportban 35,29 ± 14,14 év 

volt. Vizsgálatunk során ezeket a csoportokat hasonlítottuk össze egymással. 

 Végpontokként a primer műtét elégtelensége következtében szükségessé váló 

reoperációt, a halálozást, a korai, valamint a késői szövődményeket (arritmiák, vérzéses 

szövődmények, perikardiális tamponád) vizsgáltuk.   

 Az adatok forrása az anamnesztikus, klinikai és echokardiográfiás jellemzőket is 

tartalmazó Aortagyök Rekonstrukciós Regiszter, valamint a Magyar Marfan Regiszter 

(32). Az utánkövetés végének a Magyar Marfan Regiszterben az adott beteg esetén 

elvégzett utolsó módosítás dátumát vagy a halálozás időpontját tekintettük. Az 

utánkövetési idő 132 ± 81,04 hónap volt a Bentall-DeBono-, 76 ± 27,77 hónap a David I, 

valamint 4,5 [0,75-11,75] hónap a módosított Yacoub műtéten átesettek esetén. Az utóbbi 

műtéti típus esetében azért rövidebb az utánkövetési periódus, mert ez a műtét egy 
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általunk Magyarországon újonnan bevezetett műtéti technika Marfan-szindrómában, 

melyet több külföldi aortacentrumban sikeresen végeznek, nagy számban. (100) 

3.2. Pszichoszociális helyzetet felmérő kérdőívek elemzése 

3.2.1. Pszichoszociális helyzetet felmérő kérdőívek csoportjai 

 A Marfan Ambulancia keretében 66 beteget vontunk be ebbe a vizsgáltunkba 

2016 április és 2018 november között. Minden beteg önként vállalta a kérdőívek 

kitöltését, részletes tájékoztatást és beleegyezést követően (SE-TUKEB 7/2016). A 

demográfiai jellemzőket (életkor, nem, legmagasabb iskolai végzettség, lakhely), 

valamint a műtéti adatokat a Marfan Regiszterben (32) gyűjtöttük össze. Az adatokat a 

Hungarostudy (HS) populáció adataival vetettük össze. A HS egy szabadon hozzáférhető, 

a magyar populációt reprezentáló, személyes találkozáson alapuló felmérés volt, melyet 

2013-ban végeztek Magyarországon (2000 fő felmérésén alapul). Az identikus 

kérdésekben adott válaszok eredményeit hasonlítottuk össze saját felmérésünk adataival, 

ún. propensity score matching alapján a két csoportból megfelelő tagpárok 

kiválasztásával. 

3.2.2 Az alkalmazott pszichoszociális helyzetet felmérő kérdőívek 

 A páciensek mentális funkcionalitását a Mini-Mentál teszttel (MMSE) mértük fel. 

A MMSE egy jól bevált, széles körben validált kognitív tesztsor, melyet a mindennapi 

klinikai módszerek közt tartanak számon. Egyszerű kérdéseket tartalmaz, és különböző 

egyszerű problémákat kell az alanynak megoldani (pl.: a teszt írás helye, ideje, szavakat 

kell adott sorrendben megismételni, számtani feladatok, valamint nyelvhasználat és 

szövegértés, alap motoros és vizuális funkciós feladatok). A kérdőív válaszait 0 és 30 

között pontozzuk, a kategória határok 23, 18 és 9, melyek jelentése enyhén csökkent, 

moderáltan csökkent, illetve súlyosan csökkent kognitív funkció. (101, 102) 

 A szorongási státusz mérésére az ún. STAI (State Trait Anxiety Inventory) tesztet 

alkalmaztuk. A vizsgálat két tengelyből áll, melyek a STAI-S és a STAI-T. Az első 20 

kérdés a STAI-S (stresszes szituáció által kiváltott tranzícionális emocionális státusz 

megítélése, mint pl. kórházi felvétel, vagy sebészeti beavatkozás) felmérése szolgál. A 

STAI-T pontok a krónikus szorongás egyének közt megjelenő különbségeinek 

felmérésére szolgálnak. A válaszokat egy 4 szintű Likert skálán regisztráljuk, minden 

DOI:10.14753/SE.2022.2619



36 
 

válaszadót 20 és 80 között pontozunk. A magyar átlagnépességnek jól dokumentált és 

validált STAI felmérésének pontszámai elérhetőek (Cronbach α=0,753). (63) 

 Az affektív zavarok kiszűrésére a Beck-féle Depresszió Kérdőívet (BDI) 

használtuk vizsgálatunkban. A BDI egy 21 részes kérdőív, melyet korábban szívbetegek 

felmérésében alkalmaztak. (103) Ezt a kérdőívet a depresszió minőségének elemzésére 

hozták létre, melyben minden rész a depresszió tüneteinek megítélését szolgálja, mint a 

rossz kedv, pesszimista életszemlélet, bűnösség érzés vagy az étvágy hiány. Minden rész 

négy mondatból áll, mely az adott tünet súlyosságát méri fel. A válaszokat egy szintes 

Likert skálán regisztráljuk, a teljes kérdőíven 0-60 pont érhető el. A tesztet a magyar 

populáción validáltan elvégezték, az eredmények nyilvánosan elérhetőek. (Cronbach 

α=0,880) (104)  

 A testi tünetek súlyosságának felmérésére a PHQ15 (Patient Health 

Questionnaire, PHQ15) tesztet alkalmaztuk. A kérdőív 13 különböző szubjektív fizikális 

tünetet értékel, mint például a gyomor-bélrendszeri diszfunkció, szédülés, mellkasi 

fájdalom vagy a nehézlégzés. A végső pontszámot a kérdésekre adott válaszokból 

kalkuláljuk, a kérdésekre pedig 0-2 pontig lehet választ adni (0- egyáltalán nincs panasz, 

1- kismértékű panasz, 2- súlyos panasz). Tartalmaz a hangulatra vonatkozó kérdéseket is 

(fáradtság és alvászavar), amit szintén 0-2 pontig pontozunk (0- egyáltalán nem, 1- több 

napon át, 2- majd mindennap). A fájdalmat értékelő kérdések közül menstruációra vagy 

a diszmenorrheára vonatkozó kérdéseket jelen vizsgálatban elhagytuk, így a kérdőív 

válaszainak értéke 0-28 pont között volt. A különböző határértékek 5, 10 és 15pontnál azt 

mutatták, hogy a szomatikus tünetek enyhe, közepes, illetve súlyos fokúak-e.  (Cronbach 

α=0,864) (105) 

 Az ún. Devins Illness Intrusiveness Rating Scale a betegségek hatásait mutatja 

szociális lét különböző szintjein. A kérdőív 13 kérdésből áll, melyek mutatják, hogy a 

betegség mennyit változtatott a beteg életmódján, aktivitásán, és értékelik mennyire 

befolyásolja a krónikus betegség az egyén pszichoszociális jóllétét, illetve emocionális 

életét. Ez az elméleti modell vizsgálja a betegség a beteg létét befolyásoló tényezőinek 

elemeit és azok természetét, valamint hatásukat a beteg pszichoszociális életére, továbbá 

a lehetséges ok-okozati összefüggéseket ezen elemek között. A válaszokat egy 7 szintű 
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Likert-skálán adják meg a megkérdezettek, a kérdőív összértékelése 13-91 pont között 

változhat. (Cronbach α=0,929) (106) 

 A betegek társadalmi viszonyainak további elemzéséhez a Caldwell-féle szociális 

támogatást értékelő kérdőívet alkalmaztuk (Caldwell Social Support Dimension Scale). 

A kérdőívben lévő kérdések a páciens különféle személyes kapcsolatainak intenzitását és 

támogató hatását elemzik, mint például a közvetlen rokonokkal, szomszédokkal, 

munkatársakkal és barátokkal való kapcsolatok esetében. Először összesítjük a válaszok 

pontértékeit, majd a különböző családi (szülők, házastárs, nagyszülők, gyermekek és más 

rokonok) és nem családi (szomszédok, iskolatársak, kollégák, más társadalmi és egyházi 

közösségek) kapcsolatok támogató erejét pontozzuk. A válaszokat egy négy szintű 

Likert- skálán osztályozzuk. (Cronbach α=0,670). (107) 

 Az alvászavarok felmérésére az Athens Insomnia Scale Inventory (AIS-5) 

rövidített változatát alkalmaztuk. Ez 5 kérdésből áll és az enyhe, illetve súlyos inszomnia 

felmérésére alkalmas. A határérték: AIS-5 ≥4, amennyiben ez fennáll, úgy az inszomnia 

igen valószínű a beteg esetében. (Cronbach α=0,738). (108-110) 

3.3. Az akut szívműtétek pszichológiai hatásainak elemzése Marfan-

szindrómában 

3.3.1. A Marfan-szindrómában végzett akut szívműtétek pszichológiai hatásainak 

vizsgálati csoportjai 

 A felmérésben részt vevő 45 egyén (26 nő és 19 férfi) Marfan szindrómás 

érintettségét a módosított Ghent kritériumok szerint állapítottuk meg. (10) Minden 

vizsgálatban résztvevő páciens szerepel a Nemzeti Marfan Regiszterben (ez utóbbit a 

Magyar Marfan alapítvány hozta létre és gondozza). A betegeket a sebészeti beavatkozás 

minősége szerint az ESC/EACTS vezérfonalának megfelelően osztottuk csoportokra: 

aorta disszekciós csoport, aorto-anulektázia csoport, profilaktikus műtéten átesett csoport 

és a műtét nélküli csoport. A páciensek a kérdőíveket a Semmelweis Egyetem 

Városmajori Szív és Érgyógyászati Klinikáján töltötték ki a Marfan Ambulancia keretén 

belül 2011 és 2012 közötti időszakban. A vizsgálatunk etikai engedély száma 13699–

1/2011-EKU volt. Minden beteg önkétesen és részletes tájékoztatást és írásos 

beleegyezést követően vett részt a vizsgálatunkban.  
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3.3.2 A Marfan-szindrómában végzett akut szívműtétek pszichológiai hatásainak 

vizsgálata 

 Vizsgálatunk során 4 kérdőív kitöltésére kértük meg a fent említett csoportokat. 

Az első kérdőív Spielberger-féle szorongást elemző teszt, a második a Beck-féle 

Depresszió Kérdőív, melyeket már az előző vizsgálat során részleteztem. A harmadik 

teszt a berni szubjektív egészségi állapottal való megelégedettséget mérő kérdőív volt, a 

negyedik teszt az egyén életével való megelégedettséget mérő kérdőív magyar 

adaptációja (SWLS-H). (111-113) 

 A berni kérdőív az egyén jóllétének számos aspektusát vizsgálja: a személyes 

problémákat, a szomatikus tüneteket, az életkedvet, a depresszív hangulatot, a pozitív 

önmegítélést és a pozitív életszemlélet jelenlétét. (114) 

 Az SWLS-H 5 részből álló kérdőív átfogóan vizsgálja az egyén elégedettségét 

életével, olyan faktorokat figyelmen kívül hagyva, mint a magány, illetve a pozitív 

affektivitás. A válaszokat egy 7 szintű Likert skálán adják meg a páciensek, az 

eredményeket a magyar átlag populációból származó adatokkal vetettük össze. (111) 

3.4. Statisztikai elemzések 

3.4.1. Az aortagyök műtétek eredményeinek feldolgozásánál alkalmazott 

statisztikai módszerek 

 A normalitás vizsgálatára Shapiro-Wilk normalitás tesztet alkalmaztunk. A 

normalitásuktól függően a folytonos változókat normál eloszlás esetén átlag és standard 

deviáció, míg nem normál eloszlás során medián és interkvartilis formátumban tüntettük 

fel.  

 A műtéti csoportok összehasonlítására folytonos változók esetén normál 

eloszláskor egyutas ANOVA analízist használtunk Tukey-féle post-hoc teszttel, míg nem 

normál eloszlás esetén Kruskal-Wallis-ANOVA-t alkalmaztunk Dunn-féle post-hoc 

teszttel, míg kategorikus változók esetén Fisher-egzakt tesztet használtunk. A 3 csoport 

túlélését és reoperációtól való mentességét Kaplan-Meier görbéken ábrázoltuk, a 

csoportok összehasonlításához log-rank tesztet végeztünk.  
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 Az eredményeket Bonferroni korrekciót alkalmazva p<0,017 értéknél tekintettük 

szignifikánsnak.    

3.4.2. Az pszichoszociális helyzet vizsgálatában alkalmazott statisztikai módszerek 

 A Marfan-szindrómás betegek csoportját két részre osztottuk a kezelés alapján: 

műtétes csoport (OP, n=24) valamint a konzervatívan kezelt nem-műtétes csoport (NOP, 

n=42). Deskriptív adatokat hoztunk létre minden változóból a kitöltött kérdőív válaszok 

értékei alapján (medián, interkvartilis tartomány, átlag és standard deviáció). Ezt 

követően összehasonlítottuk ezt a két csoportot szocioökonómiai és demográfiai 

paraméterek alapján. Mann-Whitney U tesztet végeztünk a folyamatos változók 

elemzésére, khi négyzet próbát a diszkrét változók elemzéséhez. Összehasonlítottuk 

Marfan szindrómában kapott értékeket a magyar átlagpopuláció értékeivel 

(Hungarostudy - HS), hasonló módon a fenti próbákat alkalmaztuk. Az összehasonlítás 

értékének további erősítéséhez propensity score matching módszert alkalmaztunk, ehhez 

a propensity értéket többváltozós logisztikus regresszió modellt alkalmazva számoltuk ki, 

a Marfan-szindróma jelenlétét binomiális függő változóként használva. Magyarázó 

független változó volt a kor, a nem és a lakhely. A modell megbízhatóságát Hosmer-

Lemeshow teszttel ellenőriztük. [Hosmer-Lemeshow C =9,31; P=0,316 (df: 8)] A Marfan 

betegeket a magyar populációt reprezentáló, hasonló demográfiai tulajdonságokkal 

rendelkező csoporttal vetettük össze. 1:1 arányban (1kezelt/beteghez 1 kontroll) párok 

kerültek kiválasztásra úgy, hogy a kalkulált propensity score értékének standard 

deviációja 0,1 vagy az alatt volt. Az eredmények és a kovariánsok összehasonlítására a 

csoportok között párosított t-tesztet alkalmaztunk, a folyamatos változókra Wilcoxon 

Signed Ranks tesztet, az ordinális vagy nominális változókra McNemar tesztet 

használtunk. Az adatok elemzését a SPSS 20.0 szoftver segítségével dolgoztuk fel (SPSS 

Inc., Chicago, Illinois). A kérdőívek megbízhatóságát Cronbach’s alpha számítással 

ellenőriztük. P<0,05 értéket tekintettük a szignifikancia határértékének. 

3.4.3. A Marfan-szindrómában végzett akut szívműtétek pszichológiai hatásainak 

vizsgálatánál alkalmazott statisztikai módszerek 

 A MANOVA és a Student-féle t teszt során számolt átlag értékek, a standard 

deviáció és a szignifikancia (p érték) meghatározásához az IBM SPSS Statistics for 

Windows (Version 22.0. Armonk, NY) szoftvert alkalmaztuk.
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4. Eredmények 
4.1. Az aortagyök rekonstrukciós műtétek eredményei 
4.1.1. Az aortagyök rekonstrukciós betegek alapadatai 

 A bevezetőben említett, valamint a módszerek fejezetben részletezett műtéti 

típusok alapján 3 betegcsoportot különítettünk el. Az első nagy csoport a műbillentyű 

beültetéssel járó Bentall-műtét csoport (62 beteg), a második és harmadik csoport a 

billentyű megtartással járó gyök rekonstrukciós műtétek, nevezetesen a David I műtét (13 

beteg) és a módosított Yacoub műtét (14 beteg). A betegek alapadatait az 4. Táblázat 

mutatja.  

4. Táblázat 

Az aortagyök rekonstrukciós műtéten átesett Marfan-szindrómás betegeink alap és 
műtéti adatainak összefoglalása (1 ANOVA Tukey-féle post-hoc teszttel, 2 Kruskal–

Wallis-próba Dunn-féle post-hoc teszttel, 3 Fisher-egzakt teszt, BMI - body mass index, 
NYHA – New York Heart Association, CPB – cardiopulmonary bypass, Pólos M és 
mtsai: Stratégiai szemléletváltás a Marfan-szindrómás betegeken végzett aortagyök-

rekonstrukciókban Orv Hetil. 2021; 162(18): 696–704.) 

 

 1. Bentall-
DeBono 

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 32,29 ± 13,14 
29,15 ± 
11,99 35,29 ± 14,14 >0,99 >0,99 0,63 

Nem (férfi)3 41 (66%) 8 (61%) 10 (71%) 0,76 >0,99 0,69 

BMI1 22,6±3,8 21,57 ± 
4,75 23,64 ± 3,39 0,69 0,66 0,39 

Magasvérnyomás3 22 (35%) 1 (7,7%) 2 (14,3%) 0,05 0,20 >0,99 

Koszorúér 
betegség3 2 (3%) 0 (0%) 0 (0%) >0,99 >0,99 >0,99 

Mitrális billentyű 
műtét3 9 (15%) 0 (0%) 0 (0%) 0,34 0,19 >0,99 

Aorta diaméter 
(mm)2 56 [50-65] 49,85 ± 

7,02 49,21 ± 4,61 0,01 0,01 >0,99 
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Aorta regurgitáció 
foka2 3 [1,75-4] 2 [0-2] 0 [0-1] 0,02 <0,01 0,65 

NYHA stádium > 
13 11 (18%) 2 (15%) 4 (29%) >0,99 0,46 0,65 

EuroSCORE II 
(%)2 2 [1-6] 1,69 ± 0,53 2,36 ± 0,82 0,86 >0,99 0,75 

CPB idő2 146,5 [130-
195,5] 

167,3 ± 
53,11 

157 [145,5-
205] <0,01 0,75 0,19 

Műtéti idő > 5h3 16 (26%) 7 (54%) 5 (36%) 0,09 0,51 0,45 

Mély hipotermiás 
kirekesztés 
alkalmazása3 

14 (23%) 1 (7,7%) 4 (28,6%) 0,45 0,73 0,32 

Aorta lefogás 
ideje2 

112,5 [100-
146,3] 

153,6 ± 
23,28 

132,8 ± 
24,49 

<0,01 0,42 0,57 

Korai 
szövődmény3 5 (8%) 7 (54%) 6 (43%) <0,01 <0,01 0,71 

Késői szövődmény3 2 (3%) 0 0 >0,99 >0,99 >0,99 

Profilaktikus 
műtét3 24 (39%) 10 (77%) 11 (79%) 

0,01 

 

<0,01 >0,99 

 

 

4.1.1.1. A Bentall-műtét csoport 

 Áttekintve a betegek demográfiai adatait a Bentall-DeBono műtéten átesett 

betegeink között 41 (66%) férfi és 21 (34%) nő volt. Marfan-szindrómára jellemző 

testalkatuk mellett BMI értékük 22,6±3,8-nak adódott. Kísérőbetegségként 

leggyakrabban hipertónia (35%-ban) fordult elő, a koszorúérbetegség előfordulása a fiatal 

életkornak megfelelően igen ritka (3%) volt. A felszálló aorta átmérője 56mm-nek [50mm 

- 65mm] adódott, míg az aorta regurgitáció fokának medián értéke 3 [1,75 - 4] volt. A 

műtét előtti echokardiográfiával mért ejekciós frakció 60% [58% - 64,75%], a műtét után 

mért ejekciós frakció pedig gyakorlatilag változatlanul 60% [51,5% - 65%] volt.  

 Profilaktikus aortagyök rekonstrukció 24 (39%) esetben történt, a többi esetben a 

normál populációra vonatkoztatott műtéti indikáció határát meghaladó méretű aorto-

anulektázia és sinus Valsalva tágulat képezte a műtét indikációját.  

 Ötvenhat (90%) mechanikus és 6 (10%) biológiai conduit-billentyű került 

beültetésre, ezek medián átmérője 27mm (25mm - 27mm) volt.  
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 Az aortagyök rekonstrukció mellett további beavatkozásként 9 esetben mitrális 

billentyű műtétet, 2 esetben koronária-bypass műtétet, 5 esetben teljes- és 1 esetben 

parciális aortaív cserét hajtottunk végre. 1 esetben állandó pacemaker implantációt 

végeztünk.  

 A műtéti idő 250 percnek [210perc - 300perc], míg az aortalefogás medián ideje 

112percnek [100perc - 146perc] bizonyult. Tizennégy (23%) esetben történt mély 

hipotermiás keringés megállítás (DHCA) a társuló aortaív betegség kezelésére.  

 Intraoperatív szövődmény 9 esetben (15%, vérzéses szövődmény, illetve 

intraoperatív pacemaker igény), korai posztoperatív szövődmény - első 30 nap, 

(tamponád illetve posztoperatív pitvarfibrilláció) - 5 esetben (8%), míg késői 

posztoperatív szövődmény - 1 éven belüli (ritmuszavar, trombembóliás esemény) - 2 

esetben (3%) fordult elő. 

 1 éven túl kettő esetben volt szükség reoperációra a primer műtét elégtelensége 

kapcsán (3%), míg 15 (24%) operált beteg hunyt el az utánkövetési idő alatt. A Bentall 

műtétek esetében a primer műtét elégtelenségének oka a két esetből egyikben egy 

koronária osztiumnál kialakult aneurizma volt, a másik esetben a reoperáció oka 

álaneurizma képződés volt a disztális anasztomózisnál. A 15 beteg halálának okai: 

későbbi aortaív (1 eset) vagy aorta deszcendens ruptura (2 eset), akut B disszekció (1 

eset), későbbi mitrális billentyű műtét közben (1 eset), aorta deszcendens műtét kapcsán 

intraoperatív halál (1 eset), szívelégtelenség (2 eset), hirtelen szívhalál (3 eset), infektív 

endokarditisz miatt szekunder műtét közben intraoperatív halál (1 eset), sztrók (1 eset), 

autoimmun hepatitisz (1 eset), tüdőgyulladás (1 eset). 

4.1.1.2. A David I műtéti csoport 

 A David I csoportban 13 betegünk volt. Társbetegségként 1 esetben (7,7%) 

hipertónia, további 1 esetben (7,7%) pedig hiperlipidémia volt jelen, koszorúérbetegség 

ebben a csoportban nem fordult elő. A felszálló aorta átmérője 49,85 ± 7,02mm, az 

aortabillentyű elégtelenség fokának medián értéke pedig 2 [0 - 2] volt. Az 

echokardiográfiával mért műtét előtti EF átlagosan 62%, [60% - 65%]-nak bizonyult, míg 

a műtét utáni ejekciós frakció 60%-ra [55% - 60%] módosult. 
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 Profilaktikus beavatkozás 10 (77%) alkalommal történt. A műtéti idő 312,2 ± 

55,26 perc volt, míg az aortalefogás ideje 153,6 ± 23,28 percnek adódott. 1 esetben (7,7%) 

alkalmaztunk mély hipotermiás keringés megállítást (DHCA).  

 Intraoperatív szövődményként 1 esetben (7,7%) vérzés, 3 esetben (23%) 

szívritmuszavar (posztoperatív pitvarfibrilláció) következett be. Korai posztoperatív 

komplikáció 7 betegnél (54%) lépett fel, ezek közül 2 esetben vérzést, 1 betegnél 

perikardiális tamponádot és 4 esetben szívritmuszavart (posztoperatív pitvarfibrilláció) 

regisztráltunk. Késői posztoperatív szövődmény nem alakult ki.  

 Az utánkövetési időszakban 4 beteg (31%) szorult reoperációra (52, 25, 18, 12 

hónappal a műtét után), mindegyik esetben a billentyű-megőrző műtétet követően 

kialakuló 4-es fokú aorta regurgitáció (3 esetben billentyű prolapszus, 1 esetben késői 

aortabillentyű endokarditisz miatti cuspis destrukció) volt az indikáció. A követés során 

haláleset nem fordult elő ebben a betegcsoportban. 

4.1.1.3. A módosított Yacoub műtéti csoport 

 A módosított Yacoub műtétek csoportjában 14 beteg volt. Hipertónia 2 (14%), 

hiperlipidémia pedig 1 (7%) betegnél fordult elő, koszorúér-betegség ebben a csoportban 

nem fordult elő. A felszálló aorta átmérője 49,21 ± 4,61 mm-nek bizonyult, az aorta 

regurgitáció fokának medián értéke 0 [0 - 1] volt. A műtét előtti EF 59,5 ± 4,07%, a műtét 

utáni ejekciós frakció 57,6 ± 6,17% volt.  

 A beavatkozások közül 11 műtétet (79%) végeztünk profilaktikus indikációval. 

Kísérő beavatkozásként 2 betegnél (14,3%) teljes aortaív cserét végeztünk. A műtéti idő 

medián értéke 250 perc [238perc - 342perc], az aorta lefogási idő áltagosan 132 ± 24 perc 

volt. Négy alkalommal (28,6%) volt szükség mély hipotermiás keringés megállításra a 

kiegészítő aortaív műtét szükségessége miatt.  

 Intraoperatív komplikációként 2 esetben aritmia fordult elő ezen műtéti típus 

esetén. Korai posztoperatív szövődményként 1 betegnél vérzés, 4 (28,6%) betegnél 

szívritmuszavar (posztoperatív pitvarfibrilláció), míg 1 esetben perikardiális tamponád 

alakult ki. Késői posztoperatív szövődmény nem lépett fel.  

 A teljes utánkövetési idő alatt ezen módszerrel operált betegeink esetén nem volt 

szükség reoperációra és nem fordult elő halálozás. 
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4.1.2. A csoportok összehasonlító elemzése 

 Táblázatban foglaltuk össze az aortagyök rekonstrukciós műtéten átesett Marfan- 

szindrómás betegek klinikai adatait és a műtétekkel kapcsolatos információkat (4. 

Táblázat).  

 A csoportok nemi megoszlása, műtétkori átlagéletkora, BMI értéke és a 

komorbiditások tekintetében nem volt különbség a csoportok között.   

 Az aorta aszcendens átmérője szignifikánsan nagyobb volt a Bentall csoportban, 

mint a David I- és módosított Yacoub műtéten átesettek között (p=0,01 és p<0,01). A 

David I és módosított Yacoub műtétes csoportok összehasonlításakor ebben a tekintetben 

nem volt eltérés (p>0,99). 

 Az műtét előtti aortabillentyű-elégtelenség foka szignifikánsan nagyobb volt a 

Bentall műtétes csoportban, mint a módosított Yacoub, és tendenciózusan nagyobb, mint 

a David I csoportban (p<0,01 és p=0,02), míg az utóbbi 2 csoport összevetésekor nem 

mutatkozott különbség (p=0,65).  

 A műtéti jellemzőkben is adódtak különbségek a csoportok között. A 

kardiopulmonális bypass (CPB) használatának ideje szignifikánsan hosszabb volt David 

I beavatkozás során, mint Bentall-műtétnél (p<0,01). Hasonlóan az aortalefogás ideje is 

szignifikánsan hosszabb volt David I műtét esetén, mint Bentall operáció kapcsán 

(p<0,01). A mély hipotermiás keringés megállítás alkalmazásának gyakorisága 

tekintetében nem volt különbség a csoportok között.  

 David I- és módosított Yacoub műtétek kapcsán szignifikánsan gyakrabban 

alakult ki korai posztoperatív szövődmény, mint Bentall beavatkozások esetén (p<0,01 

mindkét csoport esetében). A késői szövődmények tekintetében nem volt különbség a 

különböző műtéti csoportok között (5. Táblázat).  

 Bentall műtétek esetében szignifikánsan kisebb gyakorisággal fordult elő 

profilaktikus beavatkozás, mint David I és a módosított Yacoub műtétek esetében (p=0,01 

és p<0,01).  
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5. Táblázat 

Az aortagyök rekonstrukciós műtétek intraoperatív és posztoperatív szövődményeinek 
összefoglalása (Pólos M és mtsai: Stratégiai szemléletváltás a Marfan-szindrómás 

betegeken végzett aortagyök-rekonstrukciókban Orv Hetil. 2021; 162(18): 696–704.) 

 
Bentall-
DeBono 
(n=62) 

David I 
(n=13) 

Módosított 
Yacoub 
(n=14) 

Intraoperatív szövődmény (%) 
Vérzés !" #" $"
Aritmia #" %&" '("

Korai posztoperatív szövődmény (%) 
Vérzés )" ')" *"
Aritmia &" &'" %+"
Perikardiális tamponád $" #" *"

Késői posztoperatív szövődmény (%) 
Vérzés %" $" $"
Aritmia" %" $" $"

 

 

 
8. Ábra 

Az aortagyök rekonstrukciós műtétek reoperáció-mentességének ábrázolása Kaplan-
Meier görbén az utánkövetési időszak alatt (a lefelé mutató vonalkák a „cenzorált 

változók”, jelentésük az utánkövetés végét (nem halálozás) jelzik, Pólos M és mtsai: 
Stratégiai szemléletváltás a Marfan-szindrómás betegeken végzett aortagyök-

rekonstrukciókban Orv Hetil. 2021; 162(18): 696–704.) 
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 A log-rank teszt alapján a reoperáció-mentesség szignifikánsan gyakoribb volt 

Bentall műtét esetén, mint David I beavatkozást követően (p<0,01). Bentall és módosított 

Yacoub, illetve David I és módosított Yacoub csoportokat összehasonlítva, közöttük nem 

találtunk különbséget (p=0,71 és p=0,48) (8. Ábra). 

A műtéti típusok reoperáció-mentességének összehasonlításakor a teljes utánkövetési 

időszakot vettük figyelembe, ami Bentall műtét esetén 299 hónap, David I operációkor 

111 hónap, míg a módosított Yacoub beavatkozás esetén 42 hónap volt. 

 A túlélés tekintetében a log-rank teszt alapján nem volt különbség a csoportok 

között (Bentall vs. David I p=0,14 és Bentall vs. módosított Yacoub p=0,38) (9. Ábra). A 

túlélést szintén a teljes utánkövetési időszakra vonatkoztatva vizsgáltuk, ami Bentall 

műtét esetén 299 hónap, David I operációkor 116 hónap, míg a módosított Yacoub 

beavatkozás esetén 42 hónap volt. 

 

9. Ábra 

Az aortagyök rekonstrukciós műtétek túlélésének ábrázolása Kaplan-Meier görbén az 
utánkövetési időszak alatt (a lefelé mutató vonalkák a „cenzorált változók”, jelentésük 

az utánkövetés végét (nem halálozás) jelzik, Pólos M és mtsai: Stratégiai 
szemléletváltás a Marfan-szindrómás betegeken végzett aortagyök-rekonstrukciókban 

Orv Hetil. 2021; 162(18): 696–704.) 
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 Klinikánkon jelentős koncepció váltáson ment keresztül az aortagyök 

rekonstrukció az elektív-sürgető esetekben. Amennyiben az elektív és sürgős esetekben 

kivitelezhető volt az aortabillentyű megtartása az aortagyök rekonstrukció során, úgy 

billentyűmegtartó műtétet választottunk. Az 10. Ábrán mutatjuk be, hogyan változott az 

aortagyök rekonstrukciós műtétink típusa Marfan-szindrómában az elmúlt évtized során 

Intézetünkben. 

 

 

 

10. Ábra 

A: David I, módosított Yacoub és a Bentall műtétek arányainak változása 2007-2020 
között Marfan-szindrómában a Semmelweis Egyetemen 
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10. Ábra 

B: David I, módosított Yacoub és a Bentall műtétek számainak változása 2007-2020 
között Marfan-szindrómában a Semmelweis Egyetemen 

 

4.2. A Marfan-szindrómás betegeink pszichoszociális helyzetének vizsgálati 

eredményei 

 Ebben a vizsgálatunkban 66 Marfan szindrómás beteg vett részt, akik a Magyar 

Marfan Alapítvány adatbázisában is szerepelnek. A marfanos betegek demográfiai 

adatainak elemzését a Marfan Adatbázis adatai alapján végeztük. A betegeinket az átlag 

magyar populációt reprezentáló Hungarostudy adataival (2000 fő) vetettük össze. 

Eredményeink a 6. Táblázatban láthatók. 

 A Marfan-szindrómás csoport nem szerinti megoszlása az alábbiak szerint alakult: 

32 férfi (48%) és 34 nő (52%). Ugyanez a HS-ban 47% férfi és 53% nő. A marfanos 

csoportban a vizsgált betegpopuláció életkorának medián értéke a vizsgálat idején 35év 

volt, a HS vizsgálatban pedig 47év. 

 A marfanos csoport testi adottságaiból származóan a testmagasság magasabb volt 

(p<0,01) és alacsonyabb BMI értékkel rendelkezett (p<0,01), mint a HS csoportbeliek. 

Egy 10 pontos skálán a MFS betegek elégedettebbek voltak az életükkel (p<0,01), és 
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szubjektíven boldogabbnak érezték magukat az átlag populációnál (p<0,01). A 

vizsgálatot megelőző évben a betegállományban (p<0,01) és a kórházban töltött napok 

(p<0,01) száma azonban magasabb volt, mint a HS csoportban. 

 Az aktuális testi fájdalmak tekintetében hasonló értéket jelölt meg a két csoport, 

de ez a hétköznapi tevékenységet jobban befolyásolta a HS csoportban (p<0,01). A 

PHQ15 pontszám magasabb volt a MFS csoportban (p<0,01), jelezve, hogy bizonyos 

fájdalom tünetek a kérdőív kitöltését megelőző 4 hétben erősebbek voltak. A Devins 

Illness Intrusiveness Rating Scale alapján adott pontokban a krónikus betegségek, illetve 

a Marfan szindróma, továbbá ezek orvosi kezelése hasonló mértékben érintette a 

csoportokat mindennapi életükben. 

 Az általános életmódban is számos különbséget mutatott a Marfan és a HS 

csoport. A HS csoportban az aktuálisan dohányzók száma és a pack-year egység is 

magasabb volt (p<0,01 és p<0,01). Az életmódbeli megkötések miatt a Marfan 

szindrómás betegek sokkal kevesebb sportot és fizikai aktivitást végeztek (p<0,01). Az 

alkoholfogyasztás mértéke hasonlónak mutatkozott a két csoportban.  

 A MFS csoportban gyakrabban fordult elő alvászavar (Athens Insomnia Scale 

p<0,01). 

 A marfanos csoportban alacsonyabb volt a házastársi kapcsolatban élők száma, 

illetve gyakoribb volt a párkapcsolat hiánya (p<0,01). 

 A financiális kérdéseknél az alany saját anyagi helyzetének szubjektív megítélése 

alapján a MFS csoport a HS csoporthoz képest jobbnak ítélte saját helyzetét (p<0,01), 

valamint a kritikusan alacsony jövedelem is kisebb számban jelentkezett ebben a 

csoportban (p<0,01). 

 A legmagasabb iskolai végzettségre vonatkozóan is magasabb szintet értek el a 

marfanos betegek, az átlag magyar populációhoz képest (p<0,01). 
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6. Táblázat 

A magyar átlag populáció felmért értékeinek (Hungarostudy) és a munkacsoportunk 
által felmért Marfan szindrómában szenvedő betegek felmérési eredményeinek 

összehasonlító táblázata (a 1-nagyon rossz 5-kiváló, b 1-gyenge befolyás 3-erős befolyás, 
c 1-egyáltalán nem 10-abszolút igen, d 1-soha 5-gyakran, e 1-nem vallásos 5-nagyon 

vallásos, f 1-nem fontos 4-nagyon fontos, g 1-általános iskolánál kevesebb 6 – egyetem, 
h 1-nagyon rossz 10-kiváló; BMI – body mass index, PHQ15 - Patient Health 

Questionaire 15; Pólos M és mtsai: Psychological factors affecting Marfan syndrome 
patients with or without cardiac surgery. Ann Palliat Med. 2020;9(5):3007-17.) 

 

!!
,-./01234-56"7.8%$$$9" :01;0."<32=214"7.8!!9"   

Median/n/mod
e IQR/% Median/n/mod

e IQR/% p 
value* 

Életkor 47 (33-61) 35 (23-43) >$?$$'"
Nem (férfi) 47,10% 48,50% 0,46 

Magasság (cm) 170,0 (164-
176) 182,0 (176-

195) >$?$$'"

Testtömeg (kg) 75,0 (64-85) 65,5 (57,5-
82,5) $?$$)"

BMI 25,39 (22,76-
29,00) 20,36 (17,13-

24,18) >$?$$'"

Foglalkozás 

alkalmazott 973 49,77% 35 55,6% 

0,38 
munkanélküli 164 8,4% 1 1,5% 
nyugdíjas 602 30,79% 8 10,6% 
tanuló 130 6,5% 17 25,8% 
egyéb 86 4,4% 2 3,0% 

Az egészségi állapot 
szubjektív megítélése! 4,0 (3-4) 4,0 (3-4) 0,55 

Aktuális testi fájdalmak 726 36,40% 20 30,30% 0,19 

Aktuális testi fájdalmak 
súlyossága" 2,0 (2-2) 1,0 (1-2) >$?$$'"

PHQ15 18,0 (14-24) 20,0 (17-26) $?$$%"
Az elmúlt évben nem volt 
orvosnál 1095 54,75% 21 31,82% 0,06 

Devins Illness Intrusiveness 
Rating Scale 26,0 (23-38) 19,0 (13-32) 0,20 

Elégedettség a saját életével# 7,0 (5-8) 8,0 (7-9) >$?$$'"

Boldogság szubjektív 
megítélése# 7,0 (5-8) 8,5 (7-10) >$?$$'"
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Betegállományban töltött 
napok száma - múlt év 266 17,9% 26 46,4% >$?$$'"

Kórházban töltött napok 
száma - múlt év 213 11,3% 17 27,9% >$?$$'"

Alternatív medicinális 
kezelés - elmúlt 3 év 0,0 (0-0) 1,0 (1-1) >$?$$'"

Caldwell Support Scale - 
összes 23,0 (19-27) 24,0 (21-28) 0,13 

Caldwell Support Scale - 
család 12,0 (10-15) 12,0 (11-14) 0,59 

Caldwell Support Scale - 
társadalmi 11,0 (9-14) 12,0 (10-14) 0,67 

Dohányzás 

sosem 
dohányzott 1034 51,80% 40 60,6%   

abbahagyta a 
dohányzást 347 17,40% 18 27,3% $?$$&"

dohányzik 617 30,90% 8 12,1%   

Pack-year egység 12,75 (5,5-
23,75) 6,0 (0,5-

19,0) $?$("

Fizikai aktivitás 
(alkalom/hét) 5,0 (3-7) 2,0 (1-4) >$?$$'"

Egyéb aktivitás 
(alkalom/hét) 3,0 (2-4) 1,0 (0-3) >$?$$'"

Alkoholfogyasztásd 2,0 (1-3) 2,0 (1-3) 0,65 
Athens Insomnia Scale 
(AIS5) 2,0 (1-4) 7,0 (6-8) >$?$$'"

Vallás$ 2,0 (1-3) 2,0 (1-3) 0,28 

A vallás fontossága a beteg 
életében% 2,0 (1-2) 1,0 (1-2) 0,50 

Képzettség& 3,0   4,0   $?$'"

Családi 
állapot 

nem házas, 
nincs partner 413 20,73% 26 41,27% 

>$?$$'"
nem házas, 
társaskapcsolat 185 9,29% 12 19,05% 

házas 891 44,73% 19 30,16% 
elvált 260 13,05% 6 9,52% 
özvegy 233 11,70% 0 0% 

Egy háztartásban élők száma 2,0 (2-4) 2,5 (2-4) 0,89 
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Pénzügyi helyzetének 
szubjektív értékelése' 5,0 (3-6) 5,5 (5-7) >$?$$'"

Kritikusan alacsony 
jövedelem 367 19,20% 4 6,90% $?$'"

 

 Végeztünk egy nemre és életkorra korrigált összehasonlítást is ebben a 

csoportban. Itt mindkét csoportba 59 főt választottunk, mindkét csoportban 30 férfitaggal. 

Nem találtunk szignifikáns különbséget a szubjektív boldogság, illetve a saját élettel való 

elégedettség mértékében, azonban a különbség tendeciózusan magasabb értéket mutatott 

a MFS csoportban (P=0,07). További különbség volt, hogy a magyar átlagpopulációban 

az egy háztartásban élők száma magasabb volt (P<0,01). A további mutatók 

áttekintésekor nem találtunk különbséget az előző összehasonlításhoz képest (66fő MFS 

vs. 2000fő HS). Ezen vizsgálat eredményeit a 7. Táblázatban foglaltuk össze. 

7. Táblázat 

A magyar átlag populáció felmért értékeinek (Hungarostudy) és a munkacsoportunk 
által felmért Marfan-szindrómában szenvedő betegek nemre és életkorra korrigált 
felmérési eredményeinek összehasonlító táblázata (a 1-nagyon rossz 5-kiváló, b 1-
gyenge befolyás 3-erős befolyás, c 1-egyáltalán nem 10-abszolút igen, d 1-soha 5-

gyakran, g 1-általános iskolánál kevesebb 6 – egyetem, h 1-nagyon rossz 10-kiváló; 
*Páros t-próba, ** Wilcoxon Signed Ranks teszt: folytonos változók; McNemar teszt: 

nominális változók; PHQ15 - Patient Health Questionaire 15; Pólos M és mtsai: 
Psychological factors affecting Marfan syndrome patients with or without cardiac 

surgery. Ann Palliat Med. 2020;9(5):3007-17.) 

 

  

@A123B4244"0C<32=214"
,-./01234-56"

7.8)+9"

@A123B4244"
0C<32=214":01;0.D"
3EF.51GH0"7.8)+9"

    

Median/n IQR/% Median/n IQR/% p 
érték* 

p 
érték** 

Nem (férfi) 30 50,80% 30 50,80% 1,000 

Magasság (cm) 170,0 (165-176) 183,5 (176-
197,5) >$?$$'" >$?$$'"

Testtömeg (kg) 72,5 (60-83,25) 68,0 (59,75-
83,5) 0,454 0,255 

Foglalkozás 

alkalmazott 28 47,46% 35 59,32% 

0,462 0,424 
munkanélküli 13 22,03% 1 1,69% 
nyugdíjas 3 5,08% 8 13,56% 
tanuló 7 11,86% 10 16,95% 
egyéb 7 11,86% 5 8,47% 

DOI:10.14753/SE.2022.2619



53 
 

Az egészségi állapot szubjektív 
megítélése! 4,0 (3-4) 4,0 (3-4) 0,257 0,225 

Aktuális testi fájdalmak" 15 25,40% 19 32,40% 0,541 
PHQ15 17,0 (14-22,25) 22,0 (19-27) $?$$%" $?$$%"
Elégedettség a saját életével# 7,0 (5-8) 9,0 (7,25-9) 0,074 0,088 
Boldogság szubjektív megítélése# 8,0 (5-9) 9,0 (7-10) 0,127 0,149 
Betegállományban töltött napok 
száma - múlt év 7,0 11,9% 24,0 40,7% 

  
>$?$$'"

Kórházban töltött napok száma - 
múlt év 4,0 6,8% 15,0 25,4% 

  
$?$$!"

Alternatív medicinális kezelés - 
elmúlt 3 év 2 3,40% 12 20,30% $?$'&"

Caldwell Support Scale - összes 26,0 (19,5-28) 25,0 (22-30) 0,843 0,856 
Caldwell Support Scale - család 12,0 (11-15,75) 13,0 (11-15) 0,385 0,450 
Caldwell Support Scale - 
társadalmi 12,5 (10,75-

13,25) 13,0 (10,25-
16) 1,000 0,775 

Fizikai aktivitás (alkalom/hét) 7,0 (5-7) 2,0 (1-4) >$?$$'" $?$$&"
Alkoholfogyasztás( 2,0 (1-3) 2,0 (2-3,75) 0,861 0,742 
Athens Insomnia Scale (AIS5) 2,0 (1-3) 2,0 (1-3) 0,237 0,271 
Képzettség& 4,0 (3-6) 5,0 (4-6) 0,057 $?$($"

Családi 
állapot 

nem házas, nincs 
partner 13 22,03% 22 37,29% 

$?$$&" $?$$!"nem házas, 
társaskapcsolat 11 18,64% 12 20,34% 

házas 25 42,37% 19 32,20% 
elvált 10 16,95% 6 10,17% 

Egy háztartásban élők száma 3,0 (2-4) 2,0 (2-3) $?$$!" $?$$+"

Pénzügyi helyzetének szubjektív 
értékelése' 4,0 (3-6,75) 6,0 (5-7) >$?$$' >$?$$' 

Kritikusan alacsony jövedelem 19 32,20% 4 6,80% >$?$$' 
 

 
4.3. A szívműtétek pszichoszociális helyzetet befolyásoló hatása a Marfan-
szindrómás betegeinknél 
 
 Az alábbi eredményeket azon Marfan-szindrómás betegek adatainak 

összehasonlításából kaptuk, akiken nyitott szívműtétet végeztünk. Az operált 

betegcsoportban a betegek mindegyike aortagyök rekonstrukciós műtéten esett át (Bentall 

illetve billentyűmegtartó aortagyök rekonstrukciós műtétek). A nem operált csoportban 

(továbbiakban NOP) 42 beteg volt. Ebben a csoportban a nemi megoszlás 40% férfi, a 
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csoport átlag életkora 30év ± 12 évnek adódott. Az alap adatokat a 8. táblázatban mutatjuk 

be. Az operált csoportba (továbbiakban OP) 24 beteg került, nemi megoszlás alapján 15 

férfi, a csoport átlagos életkora a vizsgálat idején 41év ± 9év volt. 

8. Táblázat 

A Marfan-szindrómás betegeink alapjellemzőinek és Ghenti nozológia szerinti 
pontértékeinek összefoglaló táblázata a szívműtétek pszichoszociális helyzetet 

befolyásoló hatását vizsgáló felmérésünk esetében (BMI – body mass index, Pólos M és 
mtsai: Psychological factors affecting Marfan syndrome patients with or without cardiac 

surgery. Ann Palliat Med. 2020;9(5):3007-17.) 

 

Jellemzők Operált 
csoport 

Nem operált 
csoport 

p érték 

Betegszám 24 42  
Nem (férfi) 15 17 0,09 
Életkor 41,5±9,5 30,8±12,9 I$?$$'"

Antropometrikus adatok (mért)     
Magasság (cm) 187,8±11,1 181,2±10,6 0,02 
Alsó szegmens (cm) 97,9±7,9 95,7±7,9 0,33"
Karfesztávolság (cm) 193,8±10,9 184,4±12,1 $?$& 
Lábméret 44,0±3,0 42,4±2,5 $?$&("
Testtömeg (kg) 76,8±17,6 63,6±17,1 $?$$)"

Antropometrikus adatok (számolt)     
Felső szegmens (cm) 88,9±7,3 84,2±16,5 0,22 
BMI (kg/m)) 21,5±3,6 19,2±4,3 $?$& 
Testfelszín (m)) 1,99±0,27 1,77±0,28 $?$$( 
Alsó szegmens/ Felső szegmens arány 0,91±0,10 0,91±0,12 0,96 
Karfesztávolság / Magasság arány 1,03±0,04 1,01±0,03 0,05 
Ghent nozológia (%)     
A felszálló aorta tágulata aortabillentyű 
elégtelenséggel vagy anélkül 

100 54 >$?$$' 

A felszálló aorta disszekciója 17 0 $?$% 
Mitrális billentyű prolapszus 63 76 0,26 
Pectus carinatum 38 63 $?$( 
Pectus excavatum (sebészi beavatkozást 
igénylő elváltozás) 

17 12 0,61 

Csökkent felső szegmens / alsó szegmens arány 18 34 0,19 
Emelkedett karfesztávolság / magasság arány 29 11 0,06 
Csukló tünet 88 95 0,27 
Hüvelykujj tünet 100 93 0,29 
Szkoliózis ( >20° ) vagy spondylolisthesis 75 80 0,60 
Súlyos szkoliózis 42 24 0,14 
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 Az OP csoport életkora magasabb volt (p<0,01), testméreteik alapján magasabb 

alkatúak voltak (p<0,01), és a BMI értékük is magasabb volt (p<0,01), mint a nem operált 

csoport. A szubjektív egészségi állapot értékelésben az OP csoport szignifikánsan 

rosszabbnak ítélte meg saját állapotát, mint a NOP csoport (p=0,04). 

 Nem volt szignifikáns különbség a testi fájdalmak mértékében és a 

fáradékonyságban, kivéve a hátfájdalmakat, mert az tendenciózusan magasabb értéket 

kapott az OP csoportban (p=0,07). A PHQ15 és a Devins Illness Intrusiveness Rating 

Scale alapján nem találtunk különbséget a két csoport között. 

 A saját élettel való elégedettség kérdésben hasonlóan értékelt a két csoport a 10-

es skálán adott értékek alapján. 

 Az alkoholfogyasztás a műtött csoportban szignifikánsan magasabbnak bizonyult 

(p<0,01). 

 A dohányzás mértéke, a sportok és a fizikai aktivitás tekintetében nem találtunk 

különbséget a két csoport között. 

 A NOP csoportban magasabb volt az alvászavarok aránya (magasabb pontszám 

az Athens Insomnia Scale alapján p=0,03), ezenbelül a legnagyobb eltérés az idő előtti 

ébredés kategóriájában volt (p=0,03). 

Csökkent könyökízület nyújthatóság 13 5 0,27 
Lúdtalpat okozó malleolus medialis elcsúszás 54 56 0,88 
Sarokdeformitás 21 5 $?$( 
Mérsékelten súlyos pectus excavatum 29 22 0,51 
Aszimmetrikus mellkas 46 59 0,32 
Izületi hipermobilitás 67 59 0,52 
Gótikus felső szájpad, zsúfolt fogak 58 61 0,83 
Arc tünetek 88 63 $?$( 
Ektópia lentisz 33 22 0,31 
Miópia (3 dioptriát meghaladó) 69 39 0,07 
Spontán légmell 13 7 0,49 
Striák 58 63 0,68 

JEF3E4KHA3"=2.43EAH" *?+L'?!" #?'L'?)" $?**"
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 A Caldwell-féle támogatási értékelés alapján a NOP csoport tagjai több 

támogatást kaptak a családjuktól (P=0,02), és ebben a csoportban magasabb volt az egy 

háztartásban élők száma is (P=0,01). 

 Az OP csoportban magasabb volt a legmagasabb iskolai végzettség fokozata is 

(P=0,04). 

 A szorongásra és a depresszióra utaló kérdőíveken nem találtunk szignifikáns 

eltérést a két csoport értékei között.  

 A felmért csoportoknál regisztrált számértékeket a 9. táblázatban mutatjuk be. 

9. Táblázat 

Az operáción átesett és a nem operált marfanos populáció pszichoszociális helyzetet 
felmérő értékeinek összehasonlító táblázata (a 1-nagyon rossz 5-kiváló, b 1-gyenge 

befolyás 3-erős befolyás, c 1-egyáltalán nem 10-abszolút igen, d 1-soha 5-gyakran, e 1-
nem vallásos 5-nagyon vallásos, f 1-nem fontos 4-nagyon fontos, g 1-általános iskolánál 

kevesebb 6 – egyetem, h 1-nagyon rossz 10-kiváló; PHQ15 - Patient Health 
Questionaire 15, MMSE - Mini Mental State Examination, STAI – Spielberger-féle 

Állapotszorongás Kérdőív; Pólos M és mtsai: Psychological factors affecting Marfan 
syndrome patients with or without cardiac surgery. Ann Palliat Med. 2020;9(5):3007-

17.) 

 

  

Marfan szindrómás betegek!"#$%%& 
Nem operált (n=42) Operált (n=24)   

Medián/n IQR/%/SD Medián/n IQR/%/SD p 
érték* 

Foglalkozás 

alkalmazott 16 38,10% 19 79,17% 

0,07 
munkanélküli 1 2,38% 0 0,00% 
nyugdíjas 6 14,29% 2 8,33% 
tanuló 16 38,10% 1 4,17% 
egyéb 3 7,14% 2 8,33% 

Az egészségi állapot szubjektív 
megítélése! 4,0 (3-4) 4,0 (2-4) $?$("

Aktuális testi fájdalmak 0,0 (0-1) 0,0 (0-1) 0,45 
Aktuális testi fájdalmak 
súlyossága" 1,0 (1-2) 1,5 (1-2) 0,28 

PHQ15 19,5 (17-26) 21,0 (17-26,5) 0,98 
Devins Illness Intrusiveness Rating 
Scale 18,5 (13-31,5) 22,0 (13-33) 0,62 

Az elmúlt évben nem volt orvosnál 13 30,95% 8 33,33% 0,48 
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Elégedettség a saját életével# 8,0 (7-10) 8,0 (6,5-8,5) 0,14 
Boldogság szubjektív megítélése# 9,0 (7-10) 8,0 (7-9) 0,45 
Betegállományban töltött napok 
száma - múlt év 0,0 (0-15) 1,0 (0-10) 0,65 

Kórházban töltött napok száma - 
múlt év 0,0 (0-0) 0,0 (0-4) 0,30 

Alternatív medicinális kezelés - 
elmúlt 3 év 1,0 (1-1) 1,0 (1-1) 0,74 

Caldwell Support Scale - összes 24,5 (22-28) 23,0 (20,5-27) 0,38 
Caldwell Support Scale - család 13,0 (12-15) 11,0 (9,5-13,5) $?$%"
Caldwell Support Scale - 
társadalmi 12,0 (9-13) 11,0 (10-14) 0,59 

Dohányzás 

sosem dohányzott 28 66,67% 12 50,00% 

0,39 abbahagyta a 
dohányzást 10 23,81% 8 33,33% 

dohányzik 4 9,52% 4 16,67% 
Pack-year egység 0,0 (0-0) 0,0 (0-0) 0,93 
Fizikai aktivitás (alkalom/hét) 2,0 (1-3) 2,0 (1-3) 0,38 
Egyéb aktivitás (alkalom/hét) 1,0 (0-3) 1,50 (1-3,5) 0,31 
Alkoholfogyasztás( 1,8 (±1,0) 2,8 (±1,1) >$?$'"
Probléma az elalvással 1,0 (1-1) 1,0 (1-1) 0,17 
Idő előtti ébredés 2,0 (1-2) 1,0 (1-2) $?$&"
Funkcionális kapacitás napközben  1,0 (1-1) 1,0 (1-1) 0,40 
Testi jóllét napközben  2,0 (1-2) 2,0 (1-2) 0,37 
Ébredések az éjszakai alvás 
közben 1,0 (1-2) 1,0 (1-2) 0,36 

Athens Insomnia Scale (AIS5) 7,0 (6-8) 6,0 (5-7) $?$&"
Vallás$ 2,0 (1-3) 2,0 (1-3) 0,74 
A vallás fontossága a beteg 
életében% 1,0 (1-2) 2,0 (1-2) 0,34 

Képzettség& 4,0 (2,5-5) 5,0 (3,5-6) $?$("

Családi 
állapot 

nem házas, nincs 
partner 18 42,86% 8 33,33% 

0,16 
nem házas, 
társaskapcsolat 9 21,43% 3 12,50% 

házas 10 23,81% 9 37,50% 
elvált 2 4,76% 4 16,67% 

Egy háztartásban élők száma 3,0 (2-4) 2,0 (1-3) $?$'"
Pénzügyi helyzetének szubjektív 
értékelése' 5,5 (5-7) 5,5 (5-7) 0,82 

Kritikusan alacsony jövedelem 4 9,52% 0 0,00% 0,09 
MMSE pontszám 30,0 (29-30) 30,0 (29,5-30) 0,18 
Beck 4,5 (2-8) 4,0 (1-11) 0,78 
STAI 33,5 (30-41) 37,0 (29-40) 0,94 
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STAI-T 37,0 (31-44) 39,0 (31-45) 0,76 
 

4.4. Az akut szívműtétek hatása a szorongás mértékére a Marfan-

szindrómás populációban 

 Ebben a vizsgálatunkban 45 Marfan-szindrómás betegünk adatait vizsgáltuk meg. 

A marfanos betegcsoportban a nemi megoszlást tekintve 26 nő és 19 férfibeteg volt. A 

csoport tagjainak alap adatait a 10. Táblázatban foglaltuk össze.   

 A szorongást érintő kérdéseknél a kétmintás T próba esetén szignifikáns 

különbséget találtunk az akut műtéten átesett Marfanos betegek és a normál populáció 

között (t(47) = 2,82, p < 0,01, Cohen’s d = 0,45).  

10. Táblázat  

A Marfan-szindrómás betegeink alapjellemzőinek és ghenti nozológia szerinti 
pontértékeinek összefoglaló táblázata az akut szívműtétek szorongást befolyásoló 

hatását vizsgáló felmérésünk esetében (BMI – body mass index; Benke K és mtsai. The 
effects of acute and elective cardiac surgery on the anxiety traits of patients with Marfan 

syndrome. BMC Psychiatry. 2017;17(1):253.) 

 

A betegcsoportok alapjellemzői a felülvizsgált Ghent nozológia alapján 
Jellemzők M2140"

5F33ENO<FG"
M2142D"
0.-CNO4AEF0"

@12;FC0O4FO-3"
HP4K4"

QNH"2=N1AC4"
<32=214"

Betegszám 10 9 9 17 
Nem (férfi) 4 6 6 3 
Antropometrikus adatok (mért)"
Magasság (cm) 180,1±10,1 183,9±13,2 186,4±13,7 180,2±9,2 
Alsó szegmens (cm) 95,8±8,6 100±11,8 99,1±6,8 94,3±5,9 
Karfesztávolság (cm) 190,3±11,6 186±17 192,6±11,4 184,8±7,5 
Lábméret 42,9±2,2 43±3,3 44,2±4,1 42,2±2,5 
Testtömeg (kg) 78,3±13,4 71,9±18,6 75,1±19,3 69,6±13,4 
Antropometrikus adatok (számolt)"
Felső szegmens (cm) 84,3±8,3 83,9±9,2 87,3±9,2 85,6±6,8 
BMI (kg/m2) 24,2±3,7 21±4,2 21,5±4,5 21,3±3 

Testfelszín (m2) 1,97±0,2 1,91±0,3 1,96±0,3 1,86±0,2 

Alsó szegmens/ Felső 
szegmens arány 

0,89±0,12 0,85±0,14 0,88±0,09 0,91±0,09 

Karfesztávolság / Magasság 
arány 

1,06±0,04 1,01±0,04 1,04±0,04 1,03±0,03 

Ghent nozológia (%)"
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Mitrális billentyű 
prolapszus 

60 78 80 75 

Pectus carinatum 40 44 80 63 
Pectus excavatum (sebészi 
beavatkozást igénylő 
elváltozás) 

10 11 0 0 

Csökkent felső szegmens / 
alsó szegmens arány 

40 44 20 19 

Emelkedett karfesztávolság 
/ magasság arány 

70 11 10 19 

Csukló tünet 90 67 80 81 
Hüvelykujj tünet 80 67 100 94 
Szkoliózis ( >20° ) vagy 
spondylolisthesis 

80 56 90 94 

Súlyos szkoliózis 60 44 50 44 
Csökkent könyökizület 
nyújthatóság 

20 0 0 13 

Lúdtalpat okozó malleolus 
medialis elcsúszás 

30 22 70 69 

Sarokdeformitás 0 11 10 13 
Mérsékelten súlyos pectus 
excavatum 

20 22 40 31 

Aszimmetrikus mellkas 40 22 70 44 
Izületi hipermobilitás 70 33 60 63 
Gótikus felső szájpad, 
zsúfolt fogak 

60 33 70 56 

Arc tünetek 50 22 60 38 
Ektópia lentisz 30 11 30 31 
Miópia (3 dioptriát 
meghaladó) 

10 11 50 44 

Spontán légmell 0 11 0 13 
Striák 100 44 70 56 

  

 A hazai irodalomban megadott átlagos értékekhez (a magyar populációra jellemző 

adatok) viszonyítottuk a különböző indikációval operált marfanos betegeink értékeit a 

Beck depressziót felmérő kérdőívnél és a STAI tesztnél (a 11. Táblázat mutatja a 

csoportok beosztását).  
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11. Táblázat 

Az akut szívműtétek szorongást befolyásoló hatását vizsgáló felmérésünk esetében a 
betegcsoportok beosztása a műtétek időbeli besorolása és a diagnózis alapján (Benke K 

és mtsai: The effects of acute and elective cardiac surgery on the anxiety traits of 
patients with Marfan syndrome. BMC Psychiatry. 2017;17(1):253.) 

 

 

 

 A STAI szorongási állapotot felmérő tesztjének pontértékei az akut szívműtéten 

átesett betegeknél szignifikánsan magasabbnak bizonyultak (p<0,01), melyet a 11. Ábrán 

mutatunk be, a többi csoportban nem volt szignifikáns különbség. Az áltagos pontérték a 

marfanos betegek esetében 48,56 (SD=5,8) volt, a STAI kontroll csoportnál 43,72 

(SD=8,53). A Beck-féle kérdőívek esetében szignifikáns különbséget nem találtunk a 

csoportokban a magyar populáció átlagértékeihez képest (p > 0,1). 

 A továbbiakban megvizsgáltuk, hogy a különböző indikációval operált csoportok 

között volt-e bármilyen eltérés a kérdőívek eredményei között. MANOVA teszt 

segítségével elemeztük a kérdőíveken kapott válaszok eredményeit a csoportokra 

vonatkoztatva, valamint a magyar átlagpopulációhoz képest. Az analízis eredményeként 

szignifikáns eltérést találtunk a szubjektív aktuális élethelyzettel való elégedettséget mérő 

berni kérdőív életkedv részénél (p = 0,04), mi alapján az akut műtéten átesett betegek 

pozitívabban értékelték életüket, mint a műtéten át nem esett csoport. A többi csoport 

összehasonlításánál nem volt szignifikáns különbség a MANOVA teszt során. 
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11. Ábra 

A Marfan-szindrómás betegeken végzett akut műtétek szorongást befolyásoló hatásának 
bemutatása az átlag populáció szorongásához képest (STAI – Spielberger-féle 

Állapotszorongás Kérdőív, Benke és mtsai The effects of acute and elective cardiac 
surgery on the anxiety traits of patients with Marfan syndrome. BMC Psychiatry. 

2017;17(1):253.) 

 

 A fenti eredmények alapján fontosnak tartjuk az akutan operált betegeknél a 

szorongás posztoperatív felmérését és átfogó szakpszichológiai segítő program 

felépítését. A 12. ábrán mutatjuk be eredményeink alapján meghatározott stratégiánkat 

ebben a csoportban lévő betegeink kezelése esetén.   
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12. Ábra 

A Marfan-szindrómás betegek számára javasolt komplex program, mely magában 
foglalja a szívgyógyászati és pszichológiai vizsgálatot és kezelését. Az aortagyök 

rekonstrukciós műtét után javasolt a szívsebészeti kezeléssel párhuzamosan a beteg 
pszichológiai kontrollja és szükség esetén kezelése. (Benke K és mtsai: The effects of 

acute and elective cardiac surgery on the anxiety traits of patients with Marfan 
syndrome. BMC Psychiatry. 2017;17(1):253.) 
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5. Megbeszélés 

5.1. Az aortagyök rekonstrukciós műtétek eredményeinek vizsgálata 

 Marfan-szindrómában a betegség alapvető jellemzői okán az aortagyök 

rekonstrukciós műtétek általában a betegek fiatalabb életkorában válnak szükségessé 

(115, 116). Az adekvát szívsebészeti kezelési lehetőségek kialakulása előtt a MFS-ban 

szenvedő betegek várható élettartama jóval alulmaradt a normál populációénak. 1972-

ben Murdoch és munkatársainak vizsgálatában az elhunyt MFS betegek átlagéletkora 

mindösszesen 32 év volt, és az ismert halálokok 70%-ának hátterében az aorta dilatációja 

és azok komplikációi álltak (117). Az életet veszélyeztető aorta disszekció 

epidemiológiájának nagyszámú beteganyagon történő vizsgálatakor MFS betegeknél 

átlagosan 38 éves korban, míg a nem MFS populációban 63 éves átlagéletkorban alakult 

ki a disszekció (116). A disszekció kialakulásának valószínűsége az aorta átmérőjével 

egyenes arányban áll (118), mindezek kihangsúlyozzák a betegek követésének és a korai 

műtéti beavatkozások elvégzésének szükségességét MFS betegeknél. Vizsgálatunkban 

ennek megfelelően alakult a MFS-ok műtétkori átlagéletkora, ami 32,29 ± 13,14 év volt 

a Bentall-DeBono csoportban, míg David I- és módosított Yacoub operáción átesők 

esetén ez 29,1 ± 11,9év és 35,2 ± 14,1 évnek adódott.  

 A fiatal életkorban elvégzett operáció azt is jelenti, hogy a műtétre kerülő betegek 

nem rendelkeznek komolyabb mellékbetegségekkel. Számottevő komorbiditásként 

mindössze magasvérnyomás fordult elő a Bentall műtétes csoportban (35%), de ez sem 

volt szignifikánsan magasabb, mint a másik két csoport esetén. 

 A Bentall műtétre kerülő betegeknél szignifikánsan nagyobb volt az aortabillentyű 

elégtelenségének súlyossága, mint a módosított Yacoub-, illetve tendenciózusan 

nagyobb, mint David I operációk kapcsán. A regurgitáció mértéke nyilvánvalóan 

összefüggésben áll az aorta átmérőjének méretével. A Bentall csoportban található 

szignifikánsan nagyobb aortaátmérők magyarázata lehet, hogy ezen műtéteket nagy 

számban Klinikánkon a rendszeres szűrés beindítása előtt végeztük, a betegek későbbi 

stádiumban kerültek felismerésre, ennek következtében nagyobb aorta átmérőkkel és 

következményesen nagyobb aortabillentyű elégtelenség mellett végeztük a műtéti 

beavatkozásokat. A Marfan-szindrómás betegek szisztematikus követése eredményeként 
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a betegséget korábbi stádiumban diagnosztizáljuk, a billentyűmegtartó műtétek között 

emiatt fordul elő nagyobb arányban a profilaktikus aortagyök-rekonstrukciós műtét.  

 A gyökrekonstrukciós műtétek kapcsán szövődményként leggyakrabban 

ritmuszavarok (posztoperatív pitvarfibrilláció) léptek fel, ezt követte a posztoperatív 

vérzés. A posztoperatív pitvarfibrilláció előfordulásának mértéke egyebekben 

megegyezett a szívműtétek után általában észlelt új keletű pitvarfibrillációk 

mennyiségével (David I 31%, módosított Yacoub műtét 29% vs 32,4%). (119) David I 

műtéten átesettek több, mint felében fordult elő komplikáció az operációt követő első 30 

napban, míg a módosított Yacoub csoportban ez kevesebb beteget érintett.  

 A késői szövődmények tekintetében nem volt különbség a vizsgált csoportok 

között.  

 David I műtét esetén szignifikánsan hosszabbnak bizonyult a CPB és aorta lefogás 

ideje, következményesen hosszabb műtéti időkkel kellett számolnunk, mint a Bentall 

típusnál. Hasonló témában írt közleményben a Bentall- és David-műtéteket 

összehasonlító metaanalízis David operációk kapcsán hosszabb CPB- és aortalefogási 

időket talált (115). Coselli és munkatársai 316 MFS-s beteg aortagyök rekonstrukcióját 

elemezte és hasonlította össze a teljes aortagyökcserét a billentyű-megőrző aortagyök 

rekonstrukciókkal. Eredményeik alapján a teljes aortagyök csere szignifikánsan rövidebb 

CPB- és aortalefogási idővel járt, ami megfelel a billentyű-megőrző műtétek nehezebb 

technikai kivitelezhetőségének (120). A mi vizsgálataink során a technikailag 

komplexebb módosított Yacoub műtétek CPB- és aortalefogási ideje nem különbözött a 

Bentall beavatkozásokétól, ami hasonló hosszúságú volt, mint a már említett metaanalízis 

(115) esetén, tehát az egyenlő idők nem a Bentall műtétek elnyújtottsága miatt voltak. 

Ezen eredményeink mutatják, hogy az összetettebb módosított Yacoub operáció 

elvégezhető a műtéti idő megnyúlása nélkül, ezt azonban nem mondhatjuk el a David I 

beavatkozásról. Ez volt az alapvető oka annak, hogy az elsőként bevezetett David I műtéti 

technikáról a módosított Yacoub technikára tértünk át, annak könnyebb kivitelezhetősége 

és reprodukálhatósága miatt. Mint eredményeink is mutatják a posztoperatív 

szövődmények tekintetében is kedvezőbb volt a módosított Yacoub műtét.  

 David I műtét esetén a primer műtét elégtelensége miatt szignifikánsan 

gyakrabban volt szükség reoperációra, mint Bentall operáció kapcsán (7. Ábra). MFS-

DOI:10.14753/SE.2022.2619



65 
 

ban a betegség következtében az aortabillentyű struktúrája is károsodhat (121), ami 

magyarázatul szolgálhat a billentyű-megőrző beavatkozások során megfigyelt nagyobb 

reoperációs rátára. Benedetto és munkatársai metaanalízisükben billentyű-megőrző 

műtétek esetén négyszeres aorta billentyűn történő reintervenciós rátát találtak a billentyű 

cseréjével járó műtétekhez képest. Amikor a reimplantációs technikákat hasonlították 

össze a Bentall műtétekkel, előbbiek továbbra is alsóbbrendűnek bizonyultak ebben a 

tekintetben hosszútávon (122). Shrestha és munkatársai az intézetükben végzett David 

műtétek elemzésekor a Marfan-szindrómás populációnál 23%-os reoperációs arányt 

találtak 12 év utánkövetés távlatában (123). Nicolo és munkatársainak vizsgálata 20 év 

utánkövetés során szintén kisebb arányú billentyű eredetű beavatkozást regisztrált a 

Bentall műtétek esetében (124). A Bentall műtétek esetén azonban Vallabhajosyula és 

mtsai magasabb posztoperatív vérzés rátát és magasabb permanens pacemaker beültetési 

igényt talált a David műtétekhez képest (125). Price és mtsai (David munkacsoportja) 10 

éves utánkövetés adatait elemezve kimutatta, hogy a Bentall műtétek esetén a késői 

trombembóliás szövődmények jóval gyakoribbak, mint a műbillentyű beültetés nélküli 

David műtét esetében (23% vs. 4%) (126). Flynn és mtsai egy metaanalízis adatait 

elemezve publikálta, hogy aortagyök rekonstrukciónál billentyű megtartás esetében 

szignifikánsan alacsonyabb az endokarditisz és a trombembóliás szövődmények aránya a 

Bentall műtétekhez képest (79).  

 Módosított Yacoub műtétek esetén a másik két csoporthoz képest nem találtunk 

különbséget a reintervenció tekintetében, azonban messzemenő következtetések 

levonásához hosszabb követési időre van szükség. Schäfers és mtsai 2017-ben közölték 

eredményeiket a Marfan szindrómás betegeken (67 beteg) végzett módosított Yacoub 

műtéttel, melyben megállapították, hogy ezen műtét segítségével 10 éves utánkövetés 

során csak a betegek 15%-ban volt szükség ismételt beavatkozásra (100). 

Vizsgálatunkban a túlélés tekintetében nem mutatkozott különbség a három műtéti típus 

között. A teljes utánkövetési idő (299 hónap) alatt a hosszú távú túlélés 67,7% ± 7,9%-

nak bizonyult Bentall műtét esetén, míg 100% volt David I – és módosított Yacoub 

operációk kapcsán (8. Ábra). Utóbbiaknál azonban jelentősen rövidebb követési idők 

álltak rendelkezésre. A Bentall csoport hosszú távú túlélésével kapcsolatban fontos 

hangsúlyozni, hogy a műtétek mindössze 39%-a volt profilaktikus.  
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 Vizsgálatunk limitációjaként megemlítendő, hogy az utánkövetési idők nem 

azonosak a csoportok között. Ennek ellenére értékes következtetések vonhatók le a 3 

műtéti típus összehasonlításakor. David I - és módosított Yacoub műtéteknél az elemszám 

alacsony, illetve a módosított Yacoub csoportban az utánkövetési idő nem kellően hosszú, 

hogy a reoperációról és a hosszú távú túlélésről megfelelő képet kapjunk.  

5.2. A magyar Marfan-szindrómás betegek pszichoszociális helyzetének 

vizsgálata és a különféle szívműtétek hatásainak elemzése 

 Marfan-szindrómában az életveszélyes komplikációk és az ezek kivédésére 

végzett szívműtétek jelentős hatással vannak a betegeink várható élethosszára és 

életminőségére. (98) Ez nyilvánvalóan befolyásolhatja betegeink mindennapi 

pszichoszociális létét. Kutatásunk során egy keresztmetszeti kérdőív alapú felmérést 

végeztünk, hogy képet kapjuk a magyar Marfan szindrómás betegek helyzetéről. A 

vizsgálat több szakaszból állt, melyek kapcsán vizsgálatuk az akut műtétek hatását a 

betegek pszichés állapotára (45 beteg), valamint egy részletesebb vizsgálat kapcsán 

összehasonlítottuk a műtétmentes illetve már megoperált betegek pszichoszociális 

állapotát a magyar átlag populációhoz képest (66 beteg). Ezek a számok önmagukban 

nem tűnnek magasnak, azonban ez a Magyarországon rendszeresen követett marfanos 

populáció egy negyedét alkotják.  

 A Marfan-szindrómás betegek pszichoszociális zavarairól kevés információ áll 

mindezidáig rendelkezésre, a nemzetközi irodalomban találtunk a Marfan szindrómás 

betegek életminőségét vizsgáló tanulmányt. Velvin és mtsai 73 MFS-ban szenvedő 

beteget hasonlítottak össze a norvég átlagpopulációval. Ebben a tanulmányban a 

élethelyzettel való szubjektív megelégedettség tekintetében alacsonyabb értékeket 

mutatott a marfanos populáció a társadalmi átlaghoz képest. (72) Jelen vizsgálatunkban 

ugyanezt a jellemzőt a magyar MFS csoportban szignifikánsan magasabbra értékelték, 

mint a HS (a magyar átlagpopuláció értékeit mutató) csoport. Elképzelhető, hogy ez a 

különbség a kontroll csoportok közötti különbségekből adódott (pl. életkor, az egyének 

általános egészségügyi állapota). A HS csoportban a medián életkor 47évnek adódott, 

valószínűleg egy vagy több társbetegségben is szenvedtek, amiből következett az 

élethelyzettel való csökkent elégedettségük.  Erre engedett következtetni a párosított 

összehasonlítás eredménye. A különbség itt nem volt szignifikáns, azonban 
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tendeciózusan elégedettebbek voltak a marfanos páciensek az életükkel, mint a magyar 

átlagpopuláció. Ez az elégedettség tükrözheti azt a tényt is, hogy a Marfan-szindróma 

feldolgozása kapcsán fejlettebb küzdési stratégiákat alakítottak ki az életük során, így 

könnyebben megbirkóznak az élet okozta nehézségekkel. 

 Vizsgálatunk következő fontos aspektusa a MFS szempontjából, amely az egyén 

pszichoszociális létét befolyásolja a fájdalom. Speed és mtsai egy 245 főt vizsgáló 

tanulmányuk során vizsgálták a testi fájdalmak gyakoriságát és hatásait MFS betegeken. 

Eredményeik szerint a betegek 89%-a számolt be arról, hogy vannak testi fájdalmai, ebből 

28%-nál a Marfan-szindróma kezdeti tünete a fájdalom volt. A megkérdezettek teljes 

csoportja közepes fokúnak ítélte meg fájdalom okozta fizikális korlátozottságot, valamint 

enyhe fokúnak a fájdalom okozta depresszív tünetek megjelenését és az alvászavarokat. 

(127) Hasonló eredményt találtunk méréseink során. A magasabb PHQ15 pontszámok a 

komolyabb testi tünetekre utalnak, ezenbelül is konkrét fájdalmakat jeleztek betegeink, 

leggyakrabban a hátfájdalmat. A vizsgálatok kapcsán észlelt gyakori hátfájdalom 

magyarázata a MFS következményként kialakuló súlyos gerinc és mellkasi deformitás 

(szkoliózis, pectus excavatum, pectus carinatum). Az eredmény, miszerint a HS 

csoportban megjelenő testi fájdalmak jobban befolyásolják a betegek mindennapi életét, 

mutathatja számunkra, hogy a marfanos csoport a gyermekkortól jelentkező fájdalmak 

okán jobban adaptálódik a felnőttkori súlyosabb tünetekhez, mint a kontroll csoport. 

 A MFS csoport tagjai egészségesebb életet élnek, mint a magyar átlagpopuláció, 

ami az egészségügyi személyzettel való jó közreműködést mutatja. Ennek megfelel 

többek között, hogy a Marfan csoportban alacsonyabb a dohányzási arányt találtunk. 

 A párkapcsolati helyzetet tekintve eredményeink összhangban vannak a 

nemzetközi irodalomban talált adatokkal. A marfanos pácienseinknél sok esetben 

megfigyelhető alacsony önértékelés, önbizalomhiány, nagyobb arányban fordul elő 

köztük az introvertáltság. (128) De Bie és kollégái egyik felmérésükben azt találták, hogy 

a MFS betegek több, mint 90%-ánál a betegségük negatívan befolyásolta a szexuális 

együttléteket. (73) Ez komoly gondot jelenthet számukra a párkapcsolatok kialakításánál. 

 Hofman és mtsai közleménye alapján, melyben 30 iskolás korú marfanos gyermek 

körében végzett felmérés eredményét ismertették, a Marfanos gyermekek 51%-a szenved 

valamely neuropszichológiai deficitben (pl. motoros koordinációs zavar mely tanulási 
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problémákhoz vezethet). A magyar Marfan közösségben felmérésünk alapján az iskolai 

végzettség magasabb szintű, mint a HS csoportban. Ennek az alábbi összetett 

magyarázata lehet: tekintettel a betegség jellegére, a fizikai aktivitás restrikciója okán 

ezen betegek nem választanak fizikai munkát, sokkal inkább intellektuális munkából 

tartják fenn magukat. Ez általában magasabb iskolai képzettséget igényel. Ez lehet a 

magyarázata annak az eredménynek is, miért értékelték a saját anyagi helyzetüket 

szubjektíven jobbnak, mint a HS csoport, valamint miért volt sokkal alacsonyabb köztük 

a kritikusan alacsony jövedelműek aránya.  

 Az operált és a nem operált csoportok összehasonlításában is számos fontos tényt 

találtunk.  

 Meglepő módon az operált csoport magasabb alkoholfogyasztást jeleztek a 

betegek a nem operált csoporthoz képest. Egyrészről, ezt magyarázhatja a magasabb 

stressz az akutan operált betegeknél (korábbi disszekció), másrészről az ok lehet az is, 

hogy miután már átestek a szívműtéten (ami a legsúlyosabb szövődményt elhárítja), nem 

annyira tartják fontosnak, hogy folyamatosan figyeljenek saját egészségi állapotukra. Az 

eredmény, hogy az operált csoport az egészségi állapotát súlyosabbnak tartja, nem mond 

ellent a fenti következtetésnek, mert a műtét szükségessége eleve súlyosabb egészségügyi 

problémát takar, még akkor is ha pillanatnyilag orvosi kontroll alatt áll. 

 A NOP csoport magasabb értékei az Athens Insomnia Scale-en a legutóbbi 

következtetést támasztják alá. Ez a csoport naponta azzal a tudattal küzd, hogy bármikor 

kialakulhat esetükben az akár halált okozó aortadisszekció. Ez a tudat növelheti a 

szorongást, mely alvászavarok formájában jelentkezhet. Az OP csoport a korábbi műtét 

okán nagyobb biztonságban érezheti magát, első sorban ez a profilaktikus műtéten átesett 

betegekre vonatkozik. Az alvászavarokat gyakran említik a Marfan-szindrómával 

foglalkozó irodaloban. Speed és mtsai beszámolnak alvászavarokról az általuk vizsgálat 

MFS populációban; ezek a tünetek súlyosabban léptek fel azoknál, akiknél a kezdetben 

lokális fájdalmak kisugárzóvá váltak. (127) Számos tanulmány számol be alvási apnoe 

betegségről a marfanos betegek körében. Rybczynski 68 MFS betegen végeztek 

vizsgálatot, 33%-nál találtak alvási apnoe betegségek, összehasonlítva az ugyanilyen 

korú normál populációban előforduló 12%-kal. (129) Ez az eredmény kifejezetten fontos 

annak türkében, hogy lehet összefüggés az obstruktív alvási apnoe betegség és az aorta 
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átmérő növekedése között. (130) Sampol és mtsai beszámoltak egy lehetséges 

összefüggésről az obstruktív alvási apnoe betegség és az aortadisszekció között. 

Vizsgálatuk alapján a disszekciós betegek körében magasabb arányban találtak alvási 

apnoe betegséget. Az alvási apnoe szindróma és a magasvérnyomás betegség kapcsolatát 

már korábban bizonyították, a munkacsoport elképzelése alapján az alvás közben 

kialakuló apnoe szakaszokban fellépő vérnyomás ingadozásnak kóroki szerepe lehet a 

disszekció kialakulásában. (131) Ennek fényében kifejezetten fontos az alvászavarok 

további kutatása Marfan szindrómában. 

 Az akutan operált MFS-ás betegek esetében erősebb szorongás találtunk, mint a 

többi csoportban. A legtöbb ember számára az életmentő aortaműtét komoly traumát 

jelent, ahol a betegek átélik sebezhetőségüket, és a műtétet követően pedig végig követi 

életüket az életveszély megélése következtében kialakuló folytonos stressz. Ez lehet az 

oka annak az állandó szorongásos állapotnak, melyet az akut műtétek után figyeltünk 

meg, mely egyébként nincs jelen a többi Marfan szindrómás csoportban.  Fusar-Poli és 

mtsai 36 MFS-ás beteg vizsgálata során megállapították, hogy a Marfan betegség negatív 

hatással van a betegek életminőségére, növeli a stresszt a betegek mindennapjaiban és 

magasabb kockázatot jelent bizonyos pszichiátriai betegségek kialakulására. (132) 

Baeza-Valesco munkacsoportja bizonyos kötőszöveti betegségek (Marfan-szindróma, 

Ehlers-Danlos szindróma) és pszichiátriai kórfolyamatok kapcsolatát vizsgálták, 

eredményeik alapján a depresszió és a szorongás nagyobb arányban fordult elő a betegek 

körében. (133)  Az eredményeink statisztikai feldolgozása után megállapítottuk, 

hogy az akut disszekció következtében elvégzett életmentő műtét után a MFS-os betegek 

a mindennapi életük során erősebb szorongást tapasztalnak. Tekintettel arra, hogy a 

profilaktikus illetve elektív műtéten átesett betegeknél nem volt szignifikáns eltérés a 

szorongás mértékében az átlag populációhoz képest, ez valószínűleg nem a nyitott 

szívműtét következménye. A vizsgálati eredmény felhívja a figyelmet az akut műtét után 

kialakuló szorongás kezelésének fontosságára, mivel a nem kezelt szorongás jelentősen 

rontja a beteg életminőségét mind a fizikális mind a mentális értelemben. (134, 135) 
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6. Következtetések 

6.1. Az aortagyök rekonstrukciós műtétekkel szerzett tapasztalataink 

Marfan-szindrómában 

 Eredményeink azt mutatják, hogy a gold standard műtétnek számító Bentall műtét 

a nemzetközi adatoknak megfelelően jó hosszú távú eredménnyel reprodukálható a 

magyarországi Marfan-szindrómás populációban.  

 Napjainkban adott betegcsoportokban a billentyűmegtartó műtétek válnak 

hangsúlyossá, tekintettel a ritkább késői szövődményekre és a betegek jobb 

életminőségére. Klinikánkon Marfan-szindrómában bevezetett billentyűmegtartó 

gyökrekonstrukciós műtétek között a módosított Yacoub műtét kedvezőbbnek adódott, 

mint a David I műtét, a rövidebb CPB- és aortalefogási idők következtében. A módosított 

Yacoub műtétet nagy számban a marfanos betegek körében munkacsoportunk vezetett be 

Magyarországon.  

 Mind a nemzetközi, mind a saját adataink alapján a billentyűmegtartó 

gyökrekonstrukciós műtéti típusok is sikerrel és biztonsággal végezhetők a Marfan-

szindrómás betegek esetében. Azonban az eredményesség további pontosítására hosszabb 

távú betegkövetésre van szükség, hogy a 3 csoport reoperációs rátáját és hosszú távú 

túlélését még pontosabban meghatározhassuk.  

 Vizsgálatunk limitációja a billentyűmegtartó műtétek esetében a kis esetszám és 

a rövidebb utánkövetési idő volt. Azonban figyelembe kell vennünk azt a tényt, hogy a 

Marfan-szindróma ritka betegségek közé tartozik, nagy elemszámú vizsgálat csak 

nemzetközi regiszterek létrehozásával, illetve azok adatainak elemzésével érhető el. 

 A Marfan-szindrómás betegeink szisztematikus és rendszeres követésével és a 

profilaktikus beavatkozás elvégzésével jelentősen csökkenthető a betegek korai 

érkatasztrófák által okozott mortalitása. 

6.2. A Marfan-szindrómában talált pszichoszociális eltérésekből levont 

következtetéseink  

 A jelen vizsgálatunk eredményeiből arra következtethetünk, hogy a Marfan-

szindrómás betegeink pszichoszociális élete számos ponton különbözik a magyar 
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átlagpopuláció pszichoszociális életétől. Bizonyos esetekben betegeink segítséget 

igényelnek, hogy megfelelően megküzdhessenek a genetikai betegségük által okozott 

pszichológiai problémákkal. Különösen fontos, hogy pácienseinknél a 

multidiszciplinaritás elvét figyelembe véve, ne csak a szív- és érrendszeri problémákat 

lássuk és kezeljük, hanem a megismert tények alapján segítsük betegeinket a megfelelő 

szaksegítséghez a pszichoszociális problémák megoldására. További kutatást igényel a 

Marfan-szindróma hátterében kimutatott genetikai eltérések és a pszichés problémák 

kapcsolatának felderítése. 

 Ezenfelül különösen fontos az életveszélyes kórkép (aortadisszekció) miatt akut 

műtéten átesett marfanos betegek szorongásának posztoperatív felmérése és átfogó 

szakpszichológiai segítő program felépítése, melyet az akut műtéten átesett betegeinknél 

mért eredményeink is igazoltak. Mind a szívsebészeti, mind a pszichológiai utánkövetés 

elengedhetetlenül fontos a Marfan-szindrómás betegeink életminőségének javítása 

céljából. 

 Ezen vizsgálataink esetében is limitációnk a kis esetszám volt. Azonban 

figyelembe véve a nemzetközi irodalomban közölt hasonló tematikájú vizsgálatokat, úgy 

vizsgálatunk a nagyobb esetszámú vizsgálatok közé tartozik.
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7. Összefoglalás 
 A Marfan-szindróma a ritka kötőszöveti betegségek csoportjába tartozó betegség, 

mely genetikailag jól meghatározott, autoszomális domináns öröklődést mutat. A 

betegség alapja a fibrillin-1 gén hibája, mely fehérje a kötőszöveti rostok felépítésében 

alapvető szerepet játszik. Ebből következően a betegség számtalan szervrendszerben 

okoz tünetet kialakulása során. Szívsebészeti szempontból a legfontosabb eltérés az 

aortafal gyengesége, mely már gyermekkorban is aorta aneurizmák és aorta disszekció 

kialakulásához vezethet. Az utóbbi a betegség leggyakrabban halálhoz vezető 

szövődménye. A Marfan-szindrómás betegek szűrésével és követésével, valamint a 

kórfolyamatok kontrollálásával manapság ezen betegek körében az átlagpopulációhoz 

hasonló életkilátásokat tudunk elérni. 

 Munkánk során több kérdésre kerestünk válaszokat. Új műtéti típusokat vezettünk 

be a marfanos betegek aortagyök rekonstrukciós műtétjei közé, vizsgálatuk ezen műtétek 

eredményességét a korábbi műtétekhez képest saját beteganyagunkban. Az új műtétek 

segítségével az aortagyök rekonstrukciója során megtartjuk és szükség szerint 

rekonstruáljuk az aortabillentyűt, elkerülve a műbillentyű beültetéssel járó 

szövődményeket. Eredményeink alapján igen jó eredményességgel végezhetők ezen 

műtéti típusok. További célunk volt megvizsgálni, hogy a magyar társadalomban élő 

Marfan-szindrómás betegek életét mennyire befolyásolja pszichoszociális értelemben 

betegségük, valamint jelent-e ugyanezen téren változást, ha a betegek szívműtéten esnek 

át. Mind a betegség, mind a műtét számos ponton befolyásolja a betegeink életét, mely 

eredmények segítségével könnyebben megérthetjük betegeink hozzáállását, segíthetjük 

őket a betegség meglétének feldolgozásában, a szükséges orvosi beavatkozások 

elfogadásában. Végül megvizsgálatuk az akut életmentő műtétek (aortadisszekció 

kapcsán) hatását a beteg életére. A vizsgálat jól mutatta a szorongás jelentős fokozódását, 

jelezve a szívsebész felé, hogy a műtét elvégzésén felül sok esetben a társszakmák 

(pszichológia) igénybevétele is elengedhetetlen a betegek visszaintegrálásához a 

társadalomba és mindennapi életükbe. 

 Természetesen az eddigi eredményeink pontosításához, valamint ismereteink 

kiterjesztéséhez további vizsgálatok szükségesek, hogy ezen ritka betegségtől szenvedő 

pácienseinket még jobban felkészülve tudjuk kezelni, követni életük során. 
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8. Summary 
 

 Marfan syndrome is a rare genetic disease that affects the connective tissues, 

generally inherited due to its autosomal dominant nature. The condition is caused by 

fibrillin-1 gene defect or mutation, a key protein component of the extracellular matrix. 

Thus, patients may develop various patterns of organ involvement. From a cardiac 

surgical standpoint, the most important manifestation is the weakened aortic wall, leading 

to aneurysms or dissection.  The latter is the most common lethal complication of Marfan 

syndrome. Nowadays with the screening and strict follow-up of Marfan syndrome 

patients, they may reach the life expectancy of the general population.  

 We formed several hypotheses regarding the cardiac surgical treatment of Marfan 

syndrome. We have implemented novel surgical techniques, valve-sparing aortic root 

replacement surgeries were carried out, then they have been compared to our other priorly 

operated patients. Owing to the new surgical methods, complications of mechanical 

valves were evitable. Based on our results, these can be performed with great efficiency. 

We aimed to investigate the psychosociological impact of Marfan syndrome in affected 

patients, also whether it is altered by open-heart surgery.  As the syndrome, the surgical 

procedures influence our patients’ life. By investigating the psychological side of a 

genetic disease, we can help our patients cope with this syndrome and approve of the 

necessary medical interventions. Lastly, we investigated the influence of emergent, life-

saving surgery in our patients. The study revealed the amplification of anxiety, 

emphasizing on the importance of multidisciplinary care (to involve psychologists, 

psychiatrists) in the patients’ route, to ensure their reintegration into society and their 

everyday life.  

 Further research is necessary to broaden our knowledge on how to diagnose, treat 

and follow Marfan syndrome patients.
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