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STRESZCZENIE

Zespot Marfana jest spowodowany niedoborem fibryliny, jego
najgorsze mozliwe powiktanie stanowi rozrost aorty, ktdry
skutkuje jej peknieciem lub rozwarstwieniem. Stosowane do-
tychczas metody opieraty sig na catkowitej wymianie korzenia
aorty lub wymianie korzenia aorty z zaoszczedzeniem zastawki
aortalnej. Innowacyjna metoda zaproponowana przez Tala
Golesworthyego w 2004 roku opiera sig na bezinwazyjnym za-
pobieganiu dalszemu rozrostowi poprzez utworzenie zewnegtrznej
struktury oplatajacej korzen aorty. Spersonalizowany stent jest
tworzony na podstawie badan obrazowych i dostosowany do
indywidualnych rozmiaréw i morfologii pacjenta. Zabieg, podczas
ktérego wszczepia sig stent, nie wymaga stosowania krazenia
pozaustrojowego. Wyrdznia go to sposréd dotychczas stosowa-
nych metod w tych przypadkach. Dodatkowo nie dochodzi do
ingerenciji w uktad naczyniowy, co sprawia, ze pacjenci nie sg
zmuszeni do zazywania antykoagulantéw. Do 6 listopada 2018
roku, operacji z zastosowaniem metody PEARS poddano 172
osoby. Metoda ta jest niedostatecznie rozpropagowana. Metoda
przeprowadzania samego zabiegu réwniez nie zostata jeszcze
do konca znormalizowana. Dalsze prace i rozwoj tej metody
moga w przysztosci zastgpi¢ inne techniki stosowane w tych
przypadkach z racji matego odsetka powiktan pooperacyjnych.

Stowa kluczowe: PEARS, zesp6t Marfana, wymiana aorty,
rozrost aorty
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ABSTRACT

Marfan syndrome is caused by a deficiency of fibrillin. Its worst
complication is aortic hyperplasia, which ultimately results in its
rupture or dissection. Methods, used so far, have been based
on complete replacement of the aortic root or replacement of
the aortic root with the saving of the aortic valve. The innova-
tive method proposed by Tal Golesworthy in 2004 is based on
non-invasive prevention of further hyperplasia, by creating an
outer scaffold that surrounds the aortic root. The personalized
stent is created on the basis of obtained scans and is adapted
to the individual size and morphology of the patient. The pro-
cedure during which the stent is implanted does not require
the use of extracorporeal circulation. It distinguishes it from
the methods used so far in those cases. In addition, there is no
interference with the vascular system, which means that pa-
tients are not exposed to take anticoagulants. Until 6 November
2018, 172 people underwent PEARS operations. This method
is insufficiently propagated. This surgical method has not yet
been fully standardized. Further research and development of
the method may in the future replace other techniques used in
those cases, mainly due to the low percentage of postoperative
complications.
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Wstep

Jednym z najbardziej zagrazajgcych zyciu powiktan
zespotu Marfana jest poszerzenie, a w efekcie peknie-
cie aorty spowodowane genetycznym niedoborem
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fibryliny. Prowadzi do zgonu u 2/3 zdiagnozowanych
pacjentéw, zazwyczaj w wieku 20 badz 30 lat [1, 2].
Najczesciej stosowang metodg leczenia schorzenia
aorty u pacjentéw z zespotem Marfana jest procedura
Bentalla. Mimo ze wyniki tej procedury sg zadowa-
lajgce, pacjenci muszg sie borykaé przez cate zycie
z problemami zwigzanymi z zastawka aortalng, ktora
zostaje wymieniona na mechaniczng lub biologiczng
podczas zabiegu. Zabieg Bentalla uchodzi za proce-
dure skomplikowang pod wzgledem technicznym.
Metoda wymiany opuszki aorty opisana po raz pierw-
szy przez Davida jest najczes$ciej stosowang operacjg
z zachowaniem zastawki wtasnej pacjenta VSRR
(valve sparing aortic root replacement). Operacje
takie zapobiegajg powiktaniom w postaci tetniakow
opuszki aorty czy problemom wystepujgcym podczas
stosowaniu protez zastawki aortalnej przy kompletnej
TRR (total root replacement) [3] oraz niekompletnej
wymianie opuszki aorty. Wada TRR jest dozywotnie
stosowanie antykoagulantéw przez pacjentow po
wiekszos$ci rodzajow zabiegéw [4]. W Journal of the
American College of Cardiology opisano operacje
przeprowadzong w 2004 roku u pacjenta chorego
z zespotem Marfana, ktory jednoczesnie byt pomysto-
dawca i twdrcg spersonalizowanego zewnetrznego
stentu aortalnego PEARS (Personalized External
Aortic Root Support) [5]. Stent stanowi alternatywe
dla dotychczas stosowanych metod operacyjnych.

Spersonalizowany zewnetrzny
stent aortalny

Przy akceptacji Komisji Bioetycznej rozpoczeto
badania wsréd pacjentéow z zespotem Marfana
posiadajgcych srednice opuszki aorty w zakresie
45-55 mm, u ktérych nie wystepowata klinicznie
znamienna niedomykalnosé zastawki [6]. Po opra-
cowaniu nowych metod mozliwe jest zachowanie
opuszki aorty i zastawki pacjenta dzieki zewnetrznej
podporze dostosowanej indywidualnie do potrzeb
chorego [7]. Na bazie obrazowania aorty wstepujacej
przeprowadzonego za pomocg rezonansu magne-
tycznego uzyskano wystarczajgce dane dotyczgce
jej wymiarow i morfologii, ktére pozwalajg na zapro-
jektowanie przy uzyciu technik komputerowych CAD
(computer-aided design) modelu aorty pacjenta.
Technike te zaproponowat Tal Golesworthy, co dato
mozliwo$¢ zaprojektowania stentu dopasowanego
do aorty wtasnej pacjenta. Przy wykorzystaniu tech-
niki druku 3D RP (rapid prototyping), powstaje model
z termoplastiku o wymiarach rzeczywistych odzwier-
ciedlajgcy ksztatft aorty pacjenta [3], co pozwala na
tworzenie spersonalizowanego stentu zbudowanego
z siatki polimerowej o medycznym zastosowaniu [6],
ktory jest miegkki i elastyczny, stanowi jednak silng
podpore dla aorty pacjenta [8]. Operacje wykonuje
sie bez naruszenia ciggtosci tego naczynia oraz bez

ingerencji w zastawke. Zabiegu tego nie wykonuje
sie réwniez w krgzeniu pozaustrojowym. Pierwszych
20 pacjentéw z zespotem Marfana przyjeto do pro-
jektu w latach 2004-2009. W zadnym przypadku
nie wystapit zgon okotooperacyjnego. U 19 z nich
operacja odbyta sie zgodnie z planem i zakonczyta
sukcesem. W pierwszym przypadku zostato zasto-
sowane krgzenie pozaustrojowe przez okres okoto
20 minut. U zadnego z pacjentéw nie byto koniecz-
nosci zastosowania wymiany opuszki aorty ani innej
formy zabiegowej. W przypadku dwojga pacjentow
pojawity sie problemy techniczne. U jednego z nich
miaty zwigzek z odmienng budowg anatomiczng
tetnic wiencowych. W konsekwencji zaistniatych
probleméw operacja zostata odroczona o tydzien.
Drugi pacjent po zakohczeniu operacji doznat za-
watu serca z migotaniem komar, kragzenie zostato
przywrécone poprzez usunigecie przedniego szwu
zespalajgcego siatke stentu. Duza liczba wariacji
w chirurgii oszczedzajgcej zastawki oraz wyzwania
naukowe sugerujg, ze jeszcze nie udato sig uzyskaé
wystandaryzowanej i powtarzalnej operacji z wyko-
rzystaniem stentu [9].

PEARS a inne techniki

Metoda PEARS jest innowacyjna, lecz nie znalazta ak-
ceptacji wszystkich towarzystw kardiochirurgicznych
na $wiecie. Do jej gtdwnych zalet wzgledem standar-
dowych metod operacyjnych nalezy brak wymogu
stosowania krgzenia pozaustrojowego. Nie dochodzi
takze do niedokrwienia mig$nia sercowego w trakcie
zabiegu. Dzigki metodzie PEARS zredukowano ilo$¢
wykorzystanych produktéow krwiopochodnych w cza-
sie trwania postepowania. Zostaje takze zachowana
naturalnie wystepujgca zastawka aortalna pacjenta.
W dodatku dzieki stentowi jest ona zabezpieczona
w efektywny sposéb. Poza tym chirurg nie ingeruje
w ciggtosé srédbfonka naczyniowego, zachowujac
opuszke aorty pacjenta w niezmienionym stanie. Nie
dochodzi wiec do ingerencji w system krazenia, a co
za tym idzie zagrozen tym spowodowanych. Kolej-
ng zaletg metody PEARS jest krotszy czas trwania
zabiegu, w poréwnaniu z innymi metodami opera-
cyjnymi. Wynosit $rednio 374 minuty [6]. Istnieja
dowody na to, ze u zwierzat wystepuje redukcja
niekolagenowych, a takze nieelastynowych kom-
ponentéw macierzy pozakomadrkowej, gdy tetnice
sg owiniete w politetrafluoroetylen stosowany w tej
metodzie. W przypadku, gdy stent jest w bliskim
kontakcie z opuszkag aorty, mozna sie spodziewag,
ze ich potgczona sita bedzie wystarczajgca [10].

PEARS w liczbach

Zgodnie z raportem z 6 listopada 2018 roku zaprezen-
towanym przez Tala Golesworthy operacje wykonano
u 172 oséb, z czego 122 stanowili mezczyzni, a 50
kobiety. Najdtuzej zyjgcy pacjent posiada stent od



14 lat. Najliczniejszg grupg pacjentéw sg ci w prze-
dziale wiekowym 20-30 lat. Natomiast najrzadziej
operuje sie dzieci oraz osoby w wieku powyzej 70
lat. W analizie przypadkdéw 20 pierwszych pacjentéw
z lat 2004-2009 zakres wiekowy wyniést 16-58 lat.
Na podstawie regularnego przeglagdu prowadzonego
przez Benedetto sredni wiek pacjentéw poddanych
takiej operacji wynosi 34,4 roku [11].

Wymiary aorty miescity sie w zakresie 40-54 mm’.
Sredni czas trwania operacji wynosit 148 minut.
Zmiany w s$rednicy aorty zawieraty sie w zakresie
od -6 mm do +3 mm.

Spersonalizowany zewnetrzny stent aortalny znalazt
zastosowanie nie tylko w leczeniu zespotu Marfa-
na. Skutecznie wykorzystuje sie ten zabieg takze
w terapii innych choréb, takich jak: zesp6t Loeysa-
-Dietza (7 pacjentéw), tetralogia Fallota (1 pacjent),
transpozycja duzych tetnic (2 pacjentéw), przyczyny
idiopatyczne (15 pacjentéw), mutacja w genie ACTA2
(1 pacjent), choroby zastawki aortalnej — procedura
Rossa (11 pacjentéw z czego 2 z zespotem Turnera),
dwuptatkowa zastawka aortalna (12 pacjentéw) [12].

Podsumowanie

Zespot Marfana objawia sie genetycznym niedo-
borem fibryliny. W wyniku tego moze doj$é¢ do
poszerzenia lub rozwarstwienia opuszki aorty. Jedng
z mozliwych metod leczenia jest zaproponowana
przez Tala Golesworthy’ego zewnetrzna podpora
opuszki aorty, dostosowana indywidualnie do po-
trzeb pacjenta, zwana PEARS. Dzigki uzyciu technik
komputerowych oraz druku 3D mozna zaprojekto-
wac polimerowy spersonalizowany stent aortalny.
Operacje wykonuje sie bez naruszenia ciggtosci
naczynia oraz przy zachowaniu zastawki, co znacznie
zmniejsza ryzyko powikfan. Nie ma potrzeby stoso-
wania krgzenia pozaustrojowego ani nie dochodzi,
do niedokrwienia migénia sercowego w trakcie
zabiegu. Metode te wykorzystuje sie réwniez przy
leczeniu innych wad, takich jak zesp6t Loeysa-Dietza,
tetralogia Fallota czy transpozycja duzych tetnic.
Zgodnie z raportem z 6 listopada 2018 roku ope-
racji poddaty sie 172 osoby. Najliczniejszg grupg
pacjentéw sg ludzie w przedziale wiekowym 20-30
lat. Strategia leczenia jest profilaktyczna, wiec liczba
pacjentéw do tego rodzaju terapii staje sie wieksza,
bo ma ono charakter zachowawczy. Jak dotad nie
opisano ani nie stwierdzono powikfah zwigzanych
z zastosowaniem tej metody leczenia.

Podzigkowania

Serdecznie dziekujemy za udostepnienie wszelkich
materiatéw dotyczacych PEARS Talowi Goleswor-
thy’emu.
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