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ÖZET 

Familya/ aort anevrizma ve disseksiyon/armda ilk operas­
yondan sonra anasromo: bölgesinde ve/veya daha distal­
de yeni anevriznıa ve eliseksiyon oluşumu normal popu/as­
yona oranla daha st kur. 

Anabilim Dalwuzda son 6 y tlda akw aorr disseksiyonu 
nedeni ile cerrahi müdahale yapilan 25 olgudan 6'st, ro­
raka/ ve rorakoabdominal anevrizma sebebi ile opere olan 
17 vakadan ise 4'ü MatJan sendromlu idi. Bu hasralardan 
ikisi kt:kardeşri. İlk olgumu: infrarenal abdomina/ aort 
anevrizmast sebebi ile başka merkezde opere oldukran 2 
ytl sonra kliniğimi:de Crawford Tip IV rorakoabdomina/ 
anevrizma ramst ile yeniden opere edildi. Operasyon basit 
klemp tekniği ve ototransfüzyon kullamlarak yaptld1. İkin­
ci olgumuz kronik tip lll dissekan aorr anevrizmast nedeni 
ile opere edildi. Hastaya parsiyel femoro-femoral km·di­
yopulmoner "by-pass" distal pet/fizyon yöntemi kul/antla­
rak torasik aort replasmam yaptld1. Operasyon sonrast 
erken ve geç dönemde nörolojik defisit ve visseral organ 
malpetfüzyonu gözlenmedi. İlk olgumuz 2. operasyondan 
yaklaştk 18 ay so1tra torasik sakkiiler anevrizma riiptiirii 
ile perioperatif dönemde kaybedildi. Rekürren aorr anev­
rizmalanmn bu hasta grubunda daha stk oluşmast klinik 
takibin önemini göstermektedir. 

Anahtar kelimeler: Mmfan sendromu, familya/ torasik 
anevri:ma 

Marfan sendromu görülme sı klığı 100 binde 4-6 olan 

otozornal dominant geçiş gösteren bir kollagen doku 
hasta lığıdır (1-4). i skelet sistemi, göz, kardiyovaskü­

ler sistem, akciğer, deri, merkezi sinir sistemini tuta­

bilir (5). 1986'da Berlin Nosology Toplantısı'nda 

Marfan sendromunun kesin teşhis kriterleri kabul 

edilmiştir. Buna göre pozitif a ile anamnezi olan bir 

hastada kes in Marfan sendromu tanısı koyabilmek 

iç in en az 2 ana kriter (kardiyovasküler, göz, iskelet 

tutulumu) olmal ıdır. Pozitif aile anamnezi o lmayan 

hastalarda ise karakteristik kardiyevasküler tutulum 
ve diğer 2 anakriterinen az biri aranır (6). En sık gö­

rülen kardiyovasküler patolojiler aort kökü genişle-
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mesi ve mitral kapak prolapsusudur. Beraber bulu­

nan klinik tablolardan aort disseksiyonu, aort ve mit­
ral yetersizlik en sık ölüm sebebidir (7). 

OLGULAR 

OLGU 1: Otuzaltı yaşındaki kadın hasta Anabilim Dalı­
ımza sırt ve karın ağrısı ş ikayeti ile başvurdu. Hastaya 6 
yıl önce abdonıinal aorıa anevrizması nedeni ile başka bir 
hastanede anevrizmektomi ve greft interpozisyonu ameli­
yatı yapılm ıştı. Soygeçmişinde annesinin 39 yaşında ani 
sırt ve göğüs ağrısı neden i ile kaybedi ldiği öğrenildi . Fizik 
nıuayenede tipik marfanoid görünüm, arıeriyel tansiyon: 
190/95 mmHg, eski operasyona bağlı laparotomi skan ve 
iskelet s isteminde kifoskolyoz deformitesi görüldü (Tablo 
1) (Şeki l 1). Telekardiyografide; nıediastenin geniş ve kar­
dioıorasik indeksin artmı ş olduğu görüldü. EKG'de sol 
ventrikül hipertrofisi dışında özelli k saptanmadı. Ekokar­
diyografide; aort kökü çapı 3.8 cm, hafif derecede aorı ye­
tersizliği (AY) ve mitral yetersizliği (MY) gözlendi (Tablo 
2). Bilgi sayarlı tomografide (BT), d istal toras ik aorııan 
başlayan tüm visseral arterleri içine alan ve önceki abdo­
minal aortik tüp g refte kadar uzanan, en geniş yerinde 6-
6.5 cm'lik genişleme gösteren torakoabdominal aort anev­
riznıası tespit edildi. Hasta elektif şartlarda ameliyata alın­
dı. Genel anes tezi indüksiyonunu takiben sol çift lümenli 
endotrakeal tüp ilc entübe edildi. Torakoabdominal insiz­
yon la 6. interkostal aral ıktan sol toraks boşluğuna gi rild i. 
Diafragma obi ik olarak açıldı. Ekstraperitoneal yaklaşımla 
sol böbrek sağa doğru deviye edild i. Eski abdominal aortik 
greft kontrol altına alındı. ı mg/kg heparinizasyonu taki­
ben torasik aoıtaya diafragnıan ın 3-4 cm üzerinden ve eski 
abdonıinal aorıik grefte kross kıempler konu larak anevriz­
ına kesesi açıldı. 26 mm dakron g reftin proksimal ucu tef­
lon destekler kullanılarak sağlanı desendan aort bölgesine 
kritik interkostalleri de içine alacak şekilde geniş bir anas­
tomoz hali nde uç-uca anastomoze edild i. Çöl yak, nıesente­
rika superior ve sağ renal arter tek bir adacık halinde, sol 
renal arter ayrı bir adac ık olarak dacron tüp grefte im plan­
te edild i. Daha sonra greftin distal ucu eski aortik grefte 
uç-uca dikildi. V isseral iskemi süresi 3 1 dakika , total aor­
tik oklüzyon süresi 37 dakika oldu. Ameliyat esnasında 
ototransfüzyondan yararlanı ldı. Postoperalif dönemde so­
run gözlenmedi. Hasta ame liyattan ı 2 saat sonra ekstübe 
edildi . üç gün yoğun bakımı takiben postoperalif 9. günde 
çıkarıldı. Altı aylık rutin BT ile takip planlandı. Ancak 
sosyal nedenlerle takiplerine gelmeyen hasta ameliyaııan 
18 ay sonra sakküler torasik anevrizma rüptürüne bağlı 
preşok tablosu ile kliniğinıize başvurdu. Acil ameliyata 
alınan hasta perioperatif dönemde kaybedildi. 
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Tablo 1. O lgulara ait veriler 

Olgular Yaş Tutulan Eşlik eden Aile Aort Rekürren Kullanılan tan ı 
organ hastalık hikayesi d isseksi yon u anevrizma gereçleri 

1. olgu 36 İskeieı HT (+) (-) (+) ı e l e, 
CVS ıorakoabdominal 

BT, ekokardiyografi 

2. olgu 33 İskeieı HT (+) (+) ( -) tel e, 
c vs ıorakoabdominal 

BT, ekokardiyografi 
anjio 

CVS: Kardiyoı•askiiler sis/em HT: Hiperlansiyon BT: Bilgisayarit ıomografi 

Tablo 2. Olgularımızda telekardiyografi ve ekokard iyografi bulguları 

O lgular Telede aort kökü Aort kökü AY derecesi 
genişlemesi ölçümü 

1. olgu (+) 3.8 cnı Hafif 

2. olgu (+) 4.2 cm Hafif 

OLGU 2: Otuzliç yaşındaki kadın hasta, sırt ve karın ağrı­
s ı nedeni ilc kliniğimizc başvurdu. Özgeçmi şinde hipertan­
s iyon dışında özelliği yoktu. Soygeçm i ş i nde en önemli 
özellik birinci olgumuzun kız kardeş i o lmas ıydı. Fizik mu­
ayenecle; kifoskolyoz ve TA: 185/90 mmHg saptandı (Tab­
lo 1). Telekardi yogra fis inde mediasten gen i ş lemes i , 
EKG'de so l ventri kül hipertrofıs i gözlendi. Ekokardiyogra­
fis inde; aort kökü çapı 4.2 cm, hafi f AY ve minimal MY 
saptand ı (Tablo 2). Kontrasıl ı BT'cle subklavyan arterin 
elistalinden başlayan T ip Ili kronik dissekan aorı anevriz­
mas ı saptandı (Şekil 2). Anj iyografi'de BT'deki bulgulara 
ek olarak yalancı lüınenin açık olduğu, ancak yalancı lü­
menclen erhang i bir visseral ve interkostal arter doluınu ol ­
madığı saptandı. Feınoro-feınoral "by-pass" hazırlığı ve 
sol postcrolateral torakotoıni ile amcliyata baş l andı. Eks-

Şek il 1. Olgulara ait iske ie ı aııoına l ilcri 
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MY derecesi 

Miniınal 

Hafif 

plorasyonda subklavyan arıerin elistalinden 
başlayan 9 cm çapında anevrizma ve sol 
subklavyanın posteriorundan çıkan abcran 
sağ subklavyan arter görüldü. Anevrizma 
kesesi diafragmanın yaklaşık 4 cm üzerin­
de sona erınektcydi . Heparinizasyonu taki­
ben parsiyel kardiyo-pulmoner by-pass'a 
g irilerek hasta 33 dereceye kadar soğutul ­

du. Subklavya n arterin di staline ve dia f­
ragmanın 6 cm üzerine klemplcr konuldu. Ancvrizma kc­
sesi distal klempe kadar açıldı. Bölgedek i interkostal da­
mar ağızları prolcn dikiş lerle elikilerek kapatıldı. Retrogracl 
kontrolde yalancı Ilimenden akım olmadığı gözlendi. Anj i­
yografi bulguları da göz önüne alınarak yalancı ve gerçek 
Ilimen teflon destek yardım ı ile birleştiri lerek akı mın ta­
mamen gerçek lümene geçmesi sağl andı. Yirmiiki mili­
metre çapı ndaki dacron g re ftin d istal ucu 3/0 po li propile n 
devamlı el ikiş tekniği ile gerçek liimene yapıldı. Daha son­
ra proksimal anastomoz yapı ldı (Şek i l 3). Postoperalif pa­
rapleji ve visseral organ perfüzyon bozukluğu gibi bulgu­
lar gözlenmedi. Operasyondan I 2 saat sonra hasta ckstübe 
edildi. Postoperali f dönemde hipertansif seyreden hasta 48 
saat yoğun bakınıda takip ed ildi kten sonra kan bası ncı dü­
zenlenerek 8. günde çıkarıldı. 

TARTIŞMA 

Marfan sendromunun %70-85 oranında famil­

ya] geçiş gösterdiği saptanmışt ı r (8). Aynı aile­

de 2 ve daha fazla bireyde anevrizına ve el is­

seksiyon görülmesi oldukça nadirdir (9-10). Bi­

zim olgularımız da kardeşt i . 

Marfan sendromu 15. kromozomda fibri llin 

genindeki (FBN 1) mutasyona bağ lı o lu şur 

(2, 1 ı ı. Ayn ı ai lede bu gen in pene trasyonuna 

bağl ı olarak değişi k varyasyonlar görülebilir. 

Aynı ailenin bir üyes inde anevrizma veya el is­

seksiyon görülebilirken, diğer bir üyes inde sa­

dece okuler ya da iske let bu lgu ları görülebili r. 

Kesin Marfan sendromu teşhisi nde; ai le öykü­

sü mevcut olan vakalarda 2 major kriter (kar­

diyovasküler sis tem, göz, muskül o- iske letal 

sistem) aranmalıdı r. Her 2 olguınuzda da ai le 

hikayesi mevcut olup kardiyevasküle r ve iske-
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cerrahis inde temel problem dis­

ta l vita l organ l arın peroperatif 

iskemik re perfüzyon hasarı ol uş­

masıdır. Bazı anatomik ve fizyo­

loj ik özellikleri nedeni ile spinal 

korelun korunması ön plandadır. 

Yaklaşık 40 dak ikayı aşan kross 

klemp sürelerinde özell ik le d is­

ta l perfüzyon yapı l ınaclığıncla 

parapleji ri sk i belirg in olarak 

artmaktadır (2, 14). Spinal korelun 

dorsolomber bölgesinin as ıl kan 

kaynağı Adamkiewicz arteridir. 

Bu arter %85 oranında T8-L2 

arası aortadan orijin ini alı r ( 15). 

Bu düzeydeki kritik interkostal 

ve lomber arterierin re implante 

edilmemesinin ve ya edilse bile 

oluşab ilecek teknik problemie­

rin parapleji riskini arltırd ığ ı bi l­
elirilmektedir (2, 14) . İ lk olgumuz-

Şekil 2. Olgu ya ai ı ınraks BT (Kronik disseksiyonda gerçek ve yalancı llinıeıı l er) da ilave interkostal re implantas-

Jet sisteminde tutu lum mevcuttu. incelediğimiz aile­

de 3 . kız kareleşte de Marfan sendromuna ait bulgu­

lar (kifoskolyoz, uzun parmaklar, ektopia le ntis) gö-

rüldü, kardiyevasküler patolojiye rastlanı l madı. 

Yasucla ve arkadaşlarının yaptığı b ir çalışmada da 

gösterildiği gibi , familya! anevrizma ve disseksiyon­

larda, aortun başka bir bölümünde veya yapı lan 

anastomozlarda yeni disseksiyon ve yalancı lüınen 

geniş lemeleri sık olarak gözlenebilmektedir ( 12). Son 

yıllarda yapılan çalışınalarda beta reseptör bloker 

kullanımın ı n özellikle aortik patolojili hastala rda 

aort kökü genişlemesini durdurduğu veya geciktire-

rek yeni anevrizma ve disseksiyon oluşma riskini 

aza lttığı gösterilmiştir (13). Çeşitli sosyal nedenle rle 

düzenli kontrol ve tedavi altına alınamayan ilk olgu-

muz üçünc ü kez oluşan aort anevrizınası sonrası rüp­

tür nedeni ile kaybeclildi. İkinci olgumuz beta resep­

tör bloker tedavisi ve 6 aylık periyodik kontrasılı to­

rako-abdominal BT takibi ile sorunsuz olarak iz lem 

altındadır. 

Bu hastaların cerrahi tedavileri diğer anevrizma ve 

disseksiyonların cerrah i tedavi lerinden farklı değ il­

dir. Basit klemp tekniği , Cooley'in açık tekniği, Gott 

şantı , atriyo-feınoral 'by-pass', femoro-femoral 'by­

pass' gibi cerrahi yöntemler mevcuttur. Torasik aort 

yonu yapmadık. Ancak proks imal anastomozu kritik 

interkostalleri içine a lacak geni ş bir şekilele gerçek­

leşti rdik. Spinal kord iskemi zamanımız 15 dakika, 

visseral iskemi süremiz 22 dakika oldu. İkinc i olgu­

muz kronik tip 3 di ssekan aort anevrizması idi . 

Subklavyan arterin baş langıcından itibaren yaklaşık 

6 cın'lik torasik aort replase edildi . Kritik seviyenin 

üzerinde olunması nedeniy le inte rkostal reimplantas­

yonu yap ı lmadı. Svensson torakoabdominal aort 

hastalığı nedeni ile tedavi olmuş 1509 hastada parap­

leji ve paraparezi insidansın ı ortalama % 16 olarak 

bildirmiştir ( 15). D isseksiyon varl ığı diğer faktörler­

den bağımsız olarak paraplej i riskini arttırmaktadır. 

Schepens ve ark. basit kleınp tekniği ile cerrahi teda­

vi uyguladıkları 88 torakoabdominal anevrizma o l­

gusunda spinal kord hasarını dejeneratif kaynaklı ol­

gularda % 12.7, dissekan olgularda %18 .7 oranında 

gözlemiştir (16). Biz her 2 o lgumuzcia da spinal kord 

hasarına rastlamadık. 

Günümüzde en popüler olan distal perfüzyon yönte­

mi pompa yardımı ile uygu lanan aktif şan tl arclır. 

Bunlar atriyo-femoral ve femoro-feınoral "by-pass" 

ile distal perfü zyondur. Femoro-femoral "by-pass" 

' ın diğer yöntemlere göre avantajları; gerektiğinde 

derin hipotermi ve s irkulatuvar arreste kolay l ık l a ge­

çilebilınes i , özellikle pulmoner yetersizlikli riskli o l-
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Şekil 3. İkinci olguya ait operasyon fotoğrafı (Torasik aon replasıııaııı tamamlanmış) 

gularda gaz transferinin daha iyi olması, hafif hipo­
terınİ yapılarak spinal kordun korunmasına ek katkı 
sağlanabilmesi, ameliyat sahasından emilebilen ka­
nın rezervuarda saklanıp gerektiğinde hızla verilebil­

mesidir (17). Ayrıca yaygın aort kalsifikasyonlarında, 

proksimal klemp laserasyonlarında, rüptür gelişen 

olgularda, sağ aortik arkus varlığında, daha önce ar­

kus replasmanı yapılm ış olanlarda, aberan subklav­
yan arter varlığında, parapleji riskinin %1 O ve üzeri 
olduğu bilinen olgularda derin hipotermi altında sir­

külatuvar arrestin endike olduğu bildirilmektedir 
(18,19) . İkinci olgumuzda aberan subklavyan arter ol­

ması ve spinal kord korunması için hafif hipotermi 
ile femoro-femoral parsiyel kardiyo-pulmoner "by­

pass" ile distal perfüzyon yöntemi uygulanmıştır. 
Total sirkulatuvar "arrest" uygulamaya gerek kalma­
mıştır. 

Torasik ve torakoabdominal aort anevrizmalarının 
aynı ailede iki veya daha fazla bireyde görülme sık­
lığı oldukça nadirdir. Yazımızda 3 Marfan sendrom­
lu kardeşin ikisinde torakoabdominal anevrizma ve 

disseksiyon sunulmuştur. Üçüncü kardeş de anevriz­
ma gelişimi açısından yakın takibimiz altındadır. Bi­
zimde birinci olgumuzda gördüğümüz gibi fam ilya! 

anevrizmalarda tekrar anevrizma gelişimi gözlene-
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bilmektedir. Bu yüzden Marfan sendromu tanı sı ko­
nulan hastalar muhakkak düzenli kardiyolojik kont­
rollerden geçmeli ve yeterli tan ısal teknik olanaklara 
ve cerrahi birimlere sahip sağlık kuruluşlarına yakın 

merkezlerde yaşamalıdır. Ayrıca diğer aile bireyleri 

de bu sendrom yönünden araştırılmalı, opere olsun 

ya da olmasın belirli aralıklarla izlenmelidir. 
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