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Streszczenie

U chorych z zespotem Marfana czesto obserwuje sie schorzenia naczyniowe. Szczeg6lnie duzym wyzwa-
niem dla wspoétczesnej medycyny sa rozwarstwienie i tetniak aorty. W niniejszej pracy przedstawiono
przypadek chorego z rozwarstwiajgcym tetniakiem aorty piersiowo-brzusznej, z powodzeniem leczonego

metodami wewnatrznaczyniowymi.

Stowa kluczowe: tetniak rozwarstwiajacy aorty piersiowo-brzuszny, zespét Marfana, stent-graft branchowy

Abstract
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The vascular diseases are common in patients with Marfan syndrome. Especially, the dissection and aortic
aneurysm are a great challenge for modern medicine. The case report presents successfully treated patient
with dissected thoracoabdominal aortic aneurysm using endovascular methods.
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Wstep

Zespot Marfana (MFS, Marfan syndrome) jest cho-
robg tkanki tgcznej, dziedziczong autosomalnie do-
minujgco. Szacuje sie, ze wystepuje u 20-30 oso6b na
100 000 mieszkancow Standéw Zjednoczonych i 6,5 osoby
na 100 000 mieszkancow Europy [1, 2]. Patogeneza MFS
opiera sie przede wszystkim na mutacji genu FBNT, ko-
dujacego biatko fibryline 1. Dowiedziono, ze MFS moze

powodowa¢ 3000 mutacji FBN7. U 90% chorych na na
MFS mutacja jest ograniczona do regionu zajmowanego
przez gen na chromosomie 15g21.1 [3]. Fibrylina to jedno
z kluczowych biatek macierzy zewnatrzkomaérkowej bio-
rgce udziat w regulacji elastogenezy oraz biodostepnosci
transformujacego czynnika wzrostu beta 1 [4]. Kluczowe
konsekwencje mutacji sg ujete w klasyfikacji Ghent i doty-
czg uktadéw sercowo-naczyniowego, kostno-stawowego
i narzadu wzroku [5, 6]. Sa to przede wszystkim tetniaki lub
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rozwarstwienia aorty, podwichniecia soczewki i charakte-
rystyczne cechy morfologiczne, takie jak dfugie konczyny,
szczupta budowa ciafa, skolioza czy deformacja klatki
piersiowej [7]. Mimo zréznicowanej manifestacji MSF
gtéwng przyczyna zgondw u chorych pozostajg powikta-
nia dotyczace uktadu sercowo-naczyniowego [5]. Tetniaki
aorty piersiowej (TAA, thoracic aortic aneurysm) nalezg
do stosunkowo czestych i niebezpiecznych objawéw
MFS. Gtéwnym czynnikiem predykcyjnym rozwarstwienia
TAA u chorych z MFS pozostaje srednica opuszki aorty,
przy zwiekszonym ryzyku pekniecia tetniaka w przypadku
$rednicy TAA > 50 mm [8].

Opis przypadku

Czterdziestoletni pacjent zostat w trybie ostrego dy-
zuru przyjety do Kliniki Chirurgii Ogdlnej, Naczyn, An-
giologii i Flebologii SUM w Katowicach z powodu ob-
jawowego, bolowego tetniaka rozwarstwiajgcego aorty
piersiowo-brzusznej. Zgtaszane przy przyjeciu bole brzu-
cha pojawiaty sie okresowo od 6 miesiecy. W przesztosci
chory przebyt kilka zabiegow chirurgicznych. W 2005 roku
wykonano operacje Bentalla— wszyto zastawke aortalng
z protezg aorty wstepujacej z powodu ostrego rozwar-
stwienia aorty typu A. W 2017 roku implantowano sten-
t-graft do dystalnej cze$ci tuku aorty i aorty zstepujacej
z zamknieciem lewej tetnicy podobojczykowej z powodu
ostrego rozwarstwienia aorty typu B. Wczesniej u chorego
rozpoznano MFS, wypadanie pfatka zastawki mitralnej
oraz nadci$nienie tetnicze.

Przy przyjeciu pacjent byt przytomny, w dobrym kon-
takcie logicznym. Akcja serca byta miarowa — okoto
50/min, tony serca nieco Sciszone, prawidtowo akcen-
towane, bez szmerow patologicznych. Nie stwierdzo-
no szmerdow nad tetnicami ani obrzekéw obwodowych.
Tetno na konczynach dolnych w miejscach typowych
byto prawidtowe. Badanie palpacyjne brzucha wykazato
obecnos¢ tetnigcego guza srédbrzusza, bolesnego przy
ucisku. W panelu badan laboratoryjnych nie stwierdzono
odstepstw od normy.

W badaniu angiografii tomografii komputerowej aorty
piersiowe;j i brzusznej uwidoczniono obraz przewlektego
rozwarstwienia aorty piersiowej zstepujacej i brzusznej
typu B, z poszerzeniem aorty maksymalnie do 61 mm.
Tetnice trzewne poza tetnicg nerkowa prawa odchodzity
od $wiatta prawdziwego aorty. Rozwarstwienie aorty prze-
biegato do podziatu aorty, a po stronie lewej przechodzito
na tetnice biodrowa. W przebiegu rozwarstwienia widocz-
ne byly liczne fenestry, ktdre tgczyty $wiatfo rzekome ze
$wiattem prawdziwym rozwarstwienia.

Konsultujacy chorego przed zabiegiem kardiolog i kar-
diochirurg nie zakwalifikowali pacjenta do klasycznego za-
biegu chirurgicznego z powodu zwigzanego z nim bardzo
duzego ryzyka, ktérego chory nie akceptowat.

Wobec tego chory zostat zakwalifikowany do wielo-
etapowej rozlegtej interwencji hybrydowej — ta strategia
miata zmniejszy¢ ryzyko zabiegu, zwtaszcza ryzyko nie-
dokrwienia rdzenia kregowego.

https://journals.viamedica.pl/chirurgia_polska

W pierwszym etapie, ze wzgledu na objawowy cha-
rakter choroby, implantowano stent-grafty do aorty. Za-
bieg wykonano w znieczuleniu ogélnym. Chirurgicznie
wyeksponowano prawg tetnice udowg wspolng oraz
prawa tetnice pachowa. Prowadnik z prawej tetnicy udo-
wej wyprowadzono na zewnatrz tetnicy pachowej, two-
rzac tzw. lejce trakcyjne, po ktérych wprowadzono naj-
pierw stent-graft piersiowy TX2, a nastepnie t-Branch,
modut rozwidlony, i uszczelniono stent-graftem prawa
0$ biodrowa w tetnicy biodrowej wspdlnej (ryc. 1A-1C).
Nastepnie przy pomocy cewnikéw angiograficznych
wprowadzonych przez koszulke umieszczong w graf-
cie z dostepu pachowego przystapiono do kaniula-
cji kolejnych naczyn trzewnych (pien trzewny, tetnica
krezkowa gorna oraz prawa i lewa tetnica nerkowa).
Pien trzewny, tetnice krezkowa gérng oraz lewg tetnice
nerkowa pofaczono ze stent-graftem t-Branch za po-
moca stent-graftéw Bentley BeGraft (BGP) (ryc. 2A-2C).
Pewng trudnoscia okazato sie dotarcie do prawej tet-
nicy nerkowej poprzez fenestr w btonie dzielacej $wia-
tlo prawdziwe i fatszywe, jako ze ta tetnica odchodzita
z $wiatfa fatszywego (ryc. 3). Po przej$ciu przez fenestr
prowadnikiem poszerzono go cewnikami balonowymi
o srednicach 10 mm i 12 mm. Zakaniulowano prawa
tetnice nerkowag i implantowano stent-graft VIABAHN
6 x 100 mm, dodatkowo mocujac go za pomocg sten-
tu samorozprezalnego (ryc. 4A, 4B). Ze wzgledu na
protekcje ukrwienia rdzenia kregowego odstgpiono od
jednoczasowej implantacji stent-graftu do lewej tetnicy
biodrowej (ryc. b).

W drugim etapie wykonano chirurgicznie przesto
szyjno-podobojczykowe po stronie lewej, aby unikngé
podkradania przez duzg drozng tetnice kregowa lewa
przy zamknietej tetnicy podobojczykowej przez wczesniej
implantowany stent-graft piersiowy.

W trzecim etapie natomiast zamknieto lewa 0$ bio-
drowg stosownym stent-graftem.

Dyskusja

Przypadki chorych z tetniakami lub rozwarstwieniem
aorty piersiowo-brzusznej oraz MFS stanowig ogromne
wyzwanie dla wspotczesnej medycyny. Standardowo
sg oni leczeni metodami chirurgicznymi z wykorzy-
staniem krazenia pozaustrojowego [9], ktére w nie-
licznych osrodkach o duzym doswiadczeniu stosuje
sie, uzyskujac relatywnie dobre wyniki, jednak i tam
odsetek powiktan jest zauwazalny. Jakkolwiek chorzy
sg kwalifikowani do leczenia zabiegowego w relatyw-
nie mtodym wieku, to jednak czesto wystepuja u nich
liczne czynniki ryzyka, zwigzane najczesciej ze schorze-
niami uktadu sercowo-naczyniowego. Wsrdod powiktan
okotooperacyjnych poza $miertelnoscig na szczegdlna
uwage zastuguje niedowtad, a nawet porazenie konczyn
dolnych w wyniku niedokrwienia rdzenia kregowego,
do ktérego dochodzi najczesciej do 3. dnia po zabiegu
i ktére wystepuje z czestoscig 4-31% [10]. W sytuacji,
gdy z powodu wysokiego ryzyka nie mozna wykonaé
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zabiegu chirurgicznego lub nie jest on akceptowany
przez chorego, obecnie coraz czes$ciej rozwaza sie wy-
korzystanie metod leczenia wewnatrznaczyniowego
badz hybrydowego [11]. Postep technologiczny umoz-
liwia coraz skuteczniejsze leczenie chorych z rozlegtymi
chorobami aorty piersiowo-brzusznej. Jednak zwtasz-
cza u chorych z MFS wyniki leczenia sg ciggle nieza-

Rycina 1. A. Implantacja stent-graftu piersiowego; B. Implanta-
cja stent-graftu branchowego; C. Implantacja stent-
graftow brzusznego rozwidlonego i uszczelniajacego
prawa o$ biodrowa

dowalajace w obserwacji odlegtej [12, 13]. Obserwuje
sie przypadki rozszczelnienia stent-graftu w proksy-
malnej strefie lgdowania z nastepowym przeciekiem
typu | i szybko powiekszajaca sie $rednicg aorty. Inny
zauwazalny problem to wsteczne rozwarstwienie w fuku
aorty sprowokowane przez proksymalny odcinek sten-
t-graftu implantowany do dystalnej czesci tuku aorty.

https://journals.viamedica.pl/chirurgia_polska
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Przyczyng wymienionych powikfan sg niewatpliwie nie-
petnowartosciowe tkanki budujace $ciane aorty.

Z tego wzgledu tatwiej jest podjaé¢ decyzje o lecze-
niu wewnatrznaczyniowym u chorych z dobrg, pewnag
proksymalng strefa ladowania, np. po wczes$niejszej im-
plantacji stent-graftu piersiowego pokrywajacego entry
rozwarstwienia lub chirurgicznej rekonstrukcji aorty pro-
tezg naczyniowa. Jednak nawet wéweczas nie unika sie
powiktan pod postacig niedokrwienia rdzenia kregowego,
a w konsekwenc;ji paraplegii. W celu zmniejszenia ryzyka
niedokrwienia stosuje sie wiele metod, wsrdd ktorych
nalezy wymieni¢ drenaz ptynu mézgowo-rdzeniowego,
utrzymywanie statego cis$nienia tetniczego, unikanie istot-
nej utraty krwi, heparynizacje z aktywowanym czasem

https://journals.viamedica.pl/chirurgia_polska

Rycina 2. A. Implantacja stent-graftu pomostowego do lewej
tetnicy nerkowej; B. Implantacja stent-graftu pomo-
stowego do tetnicy krezkowej gornej; C. Implantacja
stent-graftu pomostowego do pnia trzewnego

krzepniecia (ACT, activated clotting time) 250-320 pod-
czas zabiegu. Poza wymienionymi metodami zmniejsze-
nia ryzyka niedokrwienia rdzenia kregowego na uwage
zastuguje stopniowe, etapowe wykonywanie zabiegu.
Pamietajac o istotnym udziale w ukrwieniu rdzenia kre-
gowego tetnic miedzyzebrowych i ledzwiowych, w opi-
nii autoréw powinno si¢ je zamykac¢ stopniowo. Mozna
to osiggnaé poprzez implantacje kolejnych segmentow
stent-graftow w odstepach czasowych jak w prezentowa-
nym przypadku, co jest mozliwe w przypadku zabiegow
planowych.

Innym sposobem na zachowanie czasowej perfuzji
jest stosowanie konstrukcji stent-graftéw branchowych
z jedna lub dwiema dodatkowymi odnogami technicznymi
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Rycina 3. Angiografia tomografii komputerowej — widoczny
fenestr pomiedzy swiattem prawdziwym i rzekomym
aorty na poziomie prawej tetnicy nerkowej

czasowo perfundujgcymi worek tetniaka [14, 15], ktére po
2-4 tygodniach sg zamykane definitywnie.

Reasumujac, mozna stwierdzi¢, ze leczenie chi-
rurgiczne pacjentéw ze schorzeniami aorty oraz MFS
w osrodku o duzej liczbie wykonywanych zabiegéw
wcigz pozostaje postepowaniem z wyboru. Jednak
u chorych z duzym ryzykiem zwigzanym z zabiegiem
oraz pewna proksymalng strefg lgdowania jako alter-
natywe mozna rozwaza¢ zabieg wewnatrznaczyniowy,
optymalnie przeprowadzony etapami w celu zmniejsze-
nia ryzyka paraplegii.
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Rycina 5. Angiografia koncowa pierwszego etapu zabiegu z wi-
doczng niezamknieta osig biodrowa lewa — protek-
cja ukrwienia rdzenia kregowego

Rycina 4. A. Cewnikowanie prawej tetnicy nerkowej; B. Implantacja stent-graftu i stentu samorozprezalnego pomostowego do

prawej tetnicy nerkowej
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