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Przypadek ostrego rozwarstwienia aorty
u chorego z zespotem Marfana

The case of an acute thoracic aorta dissection in the patient with Marphan syndrome
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Abstract

Acute thoracic aorta dissection is one the most dangerous pathology of aorta. If left untreated, is associated with high mor-
tality. Early diagnosis and proper treatment improves outcomes. Miniinvasive procedures give the opportunity to plan the
hybrid approach. In this way, all the advantages and opportunities of chosen methods can be used, minimising their compli-
cations. Multidisciplinary cooperation during the whole process of treatment, including out-patient care is crutial. Doing so
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creates the optimal conditions for the treatment by reducing operative trauma and improving the quality of life.
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WSTEP
Ostre rozwarstwienie aorty piersiowej jest spowodowane
peknieciem jej blony wewnetrznej z nastepowym rozwar-
stwieniem btony srodkowej. Rozwarstwienie okresla sie jako
ostre do 14. doby, a po tym okresie uznaje sie je za przewle-
kte [1, 2]. Obecnie funkcjonuja dwa podstawowe podziaty
rozwarstwier aorty piersiowej — DeBakeya i Stanforda.
Kierunek rozwarstwienia ma zwykle charakter obwodowy.
Rzadziej obserwuije sie kierunek wsteczny do tuku aorty lub
dalej — czesci wstepujacej aorty. Nie jest znana doktadna
liczba chorych z rozwarstwieniem aorty, ocenia sie ja jed-
nak na ok. 750 przypadkéw rocznie w skali naszego kraju.
Najwiecej zachorowar stwierdza sie u chorych w wieku
60 lat. Rozwarstwienia aorty obserwowane u oséb przed
40. rz. dotycza gtéwnie chorych z zespotem Marfana lub
wrodzonymi wadami zastawki aortalnej. Choroba ta pojawia
sie nawet 5-krotnie czesciej u mezczyzn [3]. Czesto do roz-
warstwienia dochodzi w aorcie poszerzonej tetniakowato lub
w jej tetniakach. Rozwarstwienie aorty wiaze sie réwniez ze
wspdtistnieniem nadci$nienia tetniczego, w tym nadcisnienia
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ztosliwego [4-7]. Do powstania tej patologii moze dojs¢ tez
w I trymestrze ciazy lub w czasie porodu [1, 8]. Oprécz
wymienionego zespotu nalezy doda¢ réowniez inne stany
zwiekszajace prawdopodobienstwo ostrego rozwarstwienia
aorty: zesp6t Enhlersa-Danlosa, koarktacja aorty, przebyte
operacje kardiochirurgiczne w zakresie aorty wstepujacej i jej
tuku oraz przyczyny jatrogenne czy urazy [9]. Na szczegdlng
uwage zastuguja przyczyny jatrogenne, ktére nabierajq istot-
nego znaczenia w obliczu tak dynamicznie rozwijajacych sie
technik wewnatrznaczyniowych.

Ponizej przedstawiono przypadek chorego z ostrym
rozwarstwieniem aorty i zespotem Marfana, po operacji
sp. Bentalla i interwencji wewnatrznaczyniowe;j.

OPIS PRZYPADKU
Do Kliniki Chirurgii Naczyniowej i Endowaskularnej WIM
w Warszawie przyjeto 40-letniego chorego z zespofem Mar-
fana, z ostrym rozwarstwieniem aorty piersiowej, ktory 10 lat
wczesniej przebyt operacje sp. Bentalla. Do rozwarstwienia
doszto w trakcie wykonywania koronarografii z dostepu przez
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Przypadek ostrego rozwarstwienia aorty u chorego z zespotem Marfana

Rycina 1. A. Schemat przeszczepu szyjno-szyjnego; B. Schemat przeszczepu szyjno-szyjno-podobojczykowego

lewa tetnice promieniowa. W chwili przyjecia pacjent byt
w stanie Srednio ciezkim, zgfaszat: silny bol w klatce piersio-
wej i brzuchu (béle o charakterze opasujacym, promieniujace
od tytu plecéw i na boki), ostabienie sity migsniowej kon-
czyn dolnych objawiajace sie chromaniem przestankowym
z dystansem ponizej 100 m oraz nadci$nieniem tetniczym
(160/100 mm Hg). U chorego zastosowano staty wlew ni-
trogliceryny w pompie — 1000 pg/min. Na lewym ramieniu
cisnienie byto nieoznaczalne. Badanie tetna na koriczynach
dolnych wykazato jego ostabienie w obu pachwinach. Wstepne
rozpoznanie potwierdzono w angiografii metoda tomografii
komputerowej (angio-TK) — rozwarstwienie aorty w fuku z wro-
tami miedzy odejsciem lewej tetnicy szyjnej wspdlnej i lewej
tetnicy podobojczykowej. Rozwarstwienie miato kontynuacje
ku obwodowi, az do podziatu aorty na tetnice biodrowe wspél-
ne, powodujac objawy niedokrwienia koriczyn dolnych. Ten
sam mechanizm powodowat niedokrwienie trzewi. Chorego
zakwalifikowano do dwuetapowego leczenia hybrydowego.
Na etapie opracowywania strategii postepowania brano pod
uwage dwie mozliwosci. Plan postepowania przedstawiono
na rycinie TA.

Planowano wykona¢ przeszczep szyjno-szyjny, ktory
bytby najprostszym rozwiazaniem oraz istotnie skracatby
czas operacji. W drugim wariancie rozpatrywano wykonanie
przeszczepu szyjno-szyjno-podobojczykowego (ryc. 1B).
Ostatecznie wybrano opcje druga, ze wzgledu na korzystne
warunki anatomiczne, w tym wzajemnga topografie tetnic
szyjnych i lewej tetnicy podobojczykowej. Dwie doby pdzniej
przeprowadzono etap wewnatrznaczyniowy, implantujac
stentgraft do aorty piersiowej. Tym samym planowo przykry-
to potowe tuku aorty. Natychmiastowym potwierdzeniem
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skutecznosci leczenia byta normalizacja ci$nienia tetniczego.
W angio-TK wykonanej 2 doby po operacji uwidoczniono
sprawnie dziatajace zespolenia i prawidtowe pokrycie wrét
rozwarstwienia (ryc. 2A, B).

Chorego wypisano do domu w 3. dobie od drugiej
operacji. W trakcie 12 miesiecy obserwacji z odchyler od
stanu prawidtowego rozpoznano poszerzenie aorty brzusznej
w odcinku podnerkowym do ok. 40 mm.

OMOWIENIE

Wskazania do operacji rozwarstwienia aorty typu B sa za-
warte w TASC Force on Aortic Dissection [2, 10]. Opisany
chory spetniat przynajmniej dwa kryteria, tzn. stwierdzono
u niego powiekszenie $rednicy aorty i krwiaka okotoaortal-
nego. Ponadto zaobserwowano rozwarstwienie dystalnie do
podziatu aorty na tetnice biodrowe i niedokrwienie trzewi,
w tym nerek, z nadci$nieniem zfodliwym. Wielu autoréw opi-
sujacych wyniki leczenia chirurgicznego rozwarstwien typu B
wskazuje na wysokie ryzyko powikfarn sercowych, krwawien
pooperacyjnych, powikfaii nerkowych, niedokrwienia jelit
i paraplegii [1, 11]. Ostatnie powikfanie moze wystapi¢ u ok.
18% chorych [1]. O wiele bardziej optymistyczne sg wyniki
u chorych leczonych sposobem wewnatrznaczyniowym czy
hybrydowym [2, 12]. Podaje sie, ze technicznie powodzenie
leczenia sposobem wewnatrznaczyniowym siega 99% [11, 13,
14]. Jednak brakuje danych odlegtych, ktére jednoznacznie
pozwolityby oceni¢ te metode. Potaczenie metody klasycznej
i wewnatrznaczyniowej wydaje sie interesujaca alternatywa
dla bardzo rozlegtych operacji klasycznych.
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