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ÖZET 

Maıfan sendromu konnektif dokuyu tutan, otozornal do­
mina!lf geçişli hir hastalık olup iskelet sistemi, okiiler sis­
tem ve kardiyovaskiiler sistemde major klinik bulgulara 
sahiptir. Maıfan sendromlu luista/arda yapılan çeşitli ça­
lışmalar kardiyovaskiiler sistemdeki tllfuluşım çıkan aor­
tanm a!levriznıal dilatasyonu, aort yetersizliği, aort di­
seksiyomt, mitral vali' prolapsusu ve mitral yetersizliği 
gibi iigeleri olabileceğini göstermiştir. Bu lezyonlar 30 ile 
50 yaş arasındaki Maıfanltlarda ölüm nedenlerinin 
%90'ındanfazlasını oluşturmaktadır. 

Bu çalışmada kardiyovaskiiler sistem tutuluşu bulıman 7 
Maıfan sendromu hastası ele alınmıştır. Hastalaraort kö­
kiiniin kompozit valv greft ile replasmam, mekanik protez 
ile aort vali' replasmanı ve mekanik protez ile mitral valv 
replasmam gibi cerrahi yömenılerle tedavi edilmişlerdir. 
Postoperarif takipleri 2 ay ile 4 yıl arasmda değişmek­
tedir. 

Atıalıtar kelimeler: M01fan sendromu, aniiloaortik ektazi, 
aort kiikii dilatasyonu 

Marfan sendromu genel populasyonda 1/6000-1/ 
10000 oranında göıülen bir bağ dokusu hastalığıdır 
(I)_ Kardiyovasküler sistem, iskelet sistemi ve oküler 

sistemi etkileyebilmektedir. Bir konnektif doku pro­
teini olan fibrillinin anormalliğinin klinik bulgular­

dan sorumlu olduğu düşünülmektedir. Değişken bir 
penetransa sahiptir ve otozornal dominant olarak ka­
lıtıma uğrar. Yaklaşık % 15 olguda ailesel geçiş gö­

rülmemekte ve spontan mutasyonlar sorumlu tu­
tulmaktadır (2)_ 

Sendromu ilk olarak 1896 yılında Fransız pediatrist 
Antonie Marfan iskelet sistemi belirtileri mevcut 
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olan 5 yaşındaki bir laz çocuğunda tanım lamıştır <3>. 
Gözdeki lens dislokasyonu Boerger tarafından 1914 
yılında tarif edi lmiştir <4>. 1943'de Helen Taussig iki 
hastada çıkan aortadaki dilatasyonu göstermiştir (5). 

1955'de McKusick (6) Marfan sendromunun kom­
ponentlerini açıklamıştır. 

Marfan sendromlu hastalarda ortalama yaşam süresi 
30-50 yıldır ve en önemli ölüm sebebi aort cli ­
seksiyonu ile aort yetersizliğidir m. Bir başka de­

yişle yaşam süresini kardiyovasküler sistem tutuluştı 

belirler. 

MA TERYEL ve METOD 

Ege Üniversitesi Tıp Fakültesi Kalp Damar Cerrahis i Ana­
bilim Dalında 1989 ile 1993 yı lları arasında kardiyovas­
küler sistem tutuluşu nedeniyle Marfan sendromlu 7 has­
taya cerrahi girişim uygulanmışıır. Hastaların 4'ü erkek 3'ü 
kadındır. Yaşları 16 ile 63 arasında değişmektc olup, or­
talama yaş 32.2'dir (Tablo 1 ). 

Hastaların tümünde karcliyovasküler sistem tutuluşu ya­
nında ınuskuloskeletal tutuluş, 2 hastada oküler ıutuluş, 2 
hastada spontan pnömotoraks öyküsü ve 4 hastada pozitif 
aile öyküsü mevcuıt u. İki hasta akut sol veııtrikül yeter­
sizl iği ve pulmoner ödem bulguları ilc kliniğim ize ba~­
vurdu. Dört hasta NYHA 2, bir hasta NYHA 3 ve 2 hasta 
NYHA 4 sınıfında idi (Tablo 2). 

BULGULAR 

Beş hastaya aort kökü cl ilatasyonu ve çıkan aort 
anevrizması nedeniyle komposit valv greft rcp­
lasmanı, bir hastaya mitral valv replasmanı, bir has­
taya da VSD tamiri+aort valv replasmanı yapıl ­

mıştır. Çıkan aortaya kompozit valv greft replasmanı 

uygulanan vakalardan birinde mevcut olan patent fo­
ramen ovale aynı operasyonda tamir eel ilmiştir 

(Tablo 3). 
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Tablo 1. Yakınma ve bulgular 

Hasta Yaş Cins Anjina Çarpıntı Dispne K KY NYHA 

ı 16 E + + + 2 
2 2 1 K + 2 
3 37 E + 2 
4 26 K + + + 3 
5 63 E + 2 
6 38 K + + + + 4 
7 22 E + 3 

KKY: konjestif kalp yetersizliği. 

Tablo 2. Hastaların ekokard iyografik bulguları 

Hasta MY AY MVP Aor t kökü çapı Konjenital 
(cm) defckt 

ı 3 + 3.6 
2 ı 3 + 5.5 PFO 
3 MAK 10.0 
4 3 + 6.6 
5 3 + 6.4 
6 4 6.5 
7 4 4.9 VSD 

MY: mitral yetersizliği, AY: aort yetersizliği, MVP: mitral valv 
pro/apsusu, MAK: mekanik aort kapak protezi, PFO: patent fo· 
ranıen ova/e, VSD: ventrikii/er septal defekt. 

Çıkan aortaya kompozit greft implante edilen has­
taların dördü elektif şartlarda operasyona alınmıştır. 

Bir hasta ise akut sol ventrikül yetersizliği ve pul­
moner ödem tablosu ile acil olarak operasyona alın­

mıştır. Bu hastada çıkan aorta ve sinüs valsalva seg­
mentinin anevrizmal genişleme gösterdiği, ayrıca sol 

koroner cusp ile non koroner cusp'ın birleştiği ko­
missürün aort duvarından diseke olarak ayrıldığı gö-
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Tablo 3. Uygulanan cerra hi giriş im 

Hasta 2 3 4 s 6 7 

Girişim MVR CGR CGR CGR CGR CGR A VR 
+ 

PFO kpt 
+ 

VSDtmr 

PFO kpt: pate/If foranıen ovalenin kapattlmast. \lSD tmr: vent­
rikiiler septal defektin tanıiri, AVR: oor/ 1'(1/1' replasmam. MVR: 
mitralvalv replasnıam. CGR: kompozit greft replasmmu. 

rülmüştür (Şekil la,b). Korda yırtığına bağlı olarak 
akut mitral yetersizliği gelişen hastaya uygulanan 
acil operasyonda mitral anulusun ileri derecede di-· 

late olduğu görülmüş ve bu hastaya mitral valv ~ep­
lasmanı yapılmıştır. 

Preoperatif telkilderinde massif aorL yetersizliği ve 

aort .ile sağ ventrikül arasında fistül saptanarak sinüs 
valsalva anevrizması rüptürü ön tanısı ile operasyo­
na alınan hastada çıkan aortada ve sinüs valsalvada 
anevrizmal dilatasyon olmadığı aorı valvinin subaor­
tik yerleşiml i VSD nedeniyle prolabe olduğu anlaşı l­

mıştır. Yirmibir yaşında olan bu hastada önce VSD 
Goro-tex patch ile aortotomi yoluyla kapatı l mış, 

daha sonra 27 no St. Jude mekanik protez ile aorL 
valv replasmanı yapılmıştır (Şekil 2). 

Kompozit valv greft olarak ilk 3 vakada Medtronic 
Hall kapak içeren düşük porasiteli greft ku llanılm ı ş 

ve albumin ile preclotting yapılmıştır. Son iki va­

kada ise Carbomedics valv içeren zero porosity Car­
boseal kompozit valv grefti ku llanılm ışt ır. Acil cer-

Şekil 1 a . Sol koroner kusp ile nonkoroner kuspın birleşıiği konınıissürün aoı duvarından discke olıııa>ı sonucu akut 'ol vcııırı~Lil ycıcr"tlığı 
ve pulmoner ödem ıablosu içinde acil olarak operasyona alınan ve modifiye Benthall operasyonu uygulanan hastamızın ıelekardiyograli si. 
b. Hasıamızın bilgisayarlı kontrası göğüs tomografisi. Asandan aort genişlemiş olarak izlenmekte. 
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Şekil 2. Subaonik VSD ve aon valv yetersizliği nedeniyle opere 
edilen hastamızın telekardiyografisi. İleri sol ventrikül dilatasyo­
nu izlenmekte. 

rahi gırışım yapılan iki, elektif cerrahi girişim ya­

pılan beş olgu postoperatif 8-12. günlerde taburcu 

edilmişlerdir. Dört yıl ile iki ay arasında değişen ta­

kiplerde kompozit valv greft replasmanı uygulanan 

bir hasta postoperalif 9. ayda valv trombozu nede­
niyle ölmüştür. Diğer altı hastanın herhangi bir so­

'runu yoktur. 

TARTIŞMA 

Marfan sendromu bağ dokusunun otozornal domi­
nant geçiş gösteren bir kalıtsal hastalığıdır (2). Mar­

fanlı hastaların ortalama yaşam süreleri 32 yıl olarak 

hesaplanmaktadır (7,8). Bu hastalarda kısalmış yaşam 

sürelerinin ana nedeni hastalığın kardiyovasküler 

sistem tutuluşuna bağlı olarak görülen anevrizma 

rüptürü, diseksiyon ve sol ventrikül yetersizliğidir. 

Aort kökü dilatasyonu intrauterin dönemde bile 

oluşmaya başlayabilir. Bu süreç kollojen aktivitesi 

ve aort duvar stresine bağlıdır. 

Aort kökü ve proksimal çıkan aort anevrizmalarının 

kompozit greftle tedavisi ilk olarak 1968'de Benthall 
ve De Bono tarafından gerçekleştirilmiştir <9>. 1968' 

den önceki yıllarda pekçok cerrahi merkez %50'yi 

aşan mortalite bildirmişlerdir. Benthall prosedürün­
den sonra bu oran %5 civarına inmiştir ( 10- 12). Ori­

jinal Benthall operasyonunda aortik anevrizma du­

varı hemostaza katkıda bulunacağı düşüncesiyle 

kompozit greft etrafına sarılmıştır. Kouchoukos ve 

ark. kompozit valv greft implantasyonu yaptıkları 
127 hastanın 103'üne klasik Benthall prosedürü uy-

gulamışlar ve postoperarif kanamanın fazla olması, 

erken ve geç yalancı anevrizma oluşması nedeniyle 

klasik Benthan operasyonunu terkederek son ol­

gularında koroner arterleri "açık buton" tekniği ile 
greft üzerine implante etmeye başlamışlardır ( 12-15). 

Klasik Benthall tekniğinde sütür hattına hemostaz 

yapmak üzere ulaşılamaması, intraoperatif kanama 

ve geç dönem yalancı anevrizma oluşma olasılığının 

yüksek olması nedeniyle biz de Marfanlı olsun ya da 

olmasın kompozit valv greft replasmanı gereken tüm 

olgularda "açık buton" tekniğini tercih etmekteyiz. 

Aort yetersizliği olan çıkan aort anevrizınalarıncla 

uygulanabilecek bir diğer yöntem de Wheat tarafın­

dan öne sürülen ve kendi ismiyle anılan izole aorı 

kapak replasmanı ve çıkan aortaya greft interpozis­

yonudur <4l. Bu teknikle aort valv protezi ile çıkan 

aorta grefti arasında kalan aort dokusu yerinele bı­
rakılmaktadır. Biz genel kanıya paralel olarak Mar­

fan sendromlu vakalarda aort kökü patolojilerinin 

cerrahi tedavisinde Wheat operasyonunun yeri ol­

madığı kanısındayız. Çünkü yapılan çalışmalar Mar­

fanlı hastalarda sinüs segmentinin yerinde bırakıl ­

ması sonucu zamanla ileri dilatasyona gittiği ve re­

operasyona gerek gösterdiğini ortaya koymuştur (10-

12>. Elektif cerrahi gerektiren aort kökü tutuluşla­
rında sınır uzun yıllaraort kökü çapının 6 cm olması 

olarak kabul edilmiştir. Marfan sendromunda akut 
aort diseksiyonu ve aort kapağı yırtıklarının sık ol­

duğu gözönüne alınarak bu sınır son yıllarda 5 cm'ye 
indirilmiştir (16). 

Pediatrik yaş grubundaki Marfanlı hastalarda ope­

rasyon gerektiren lezyon sıklıkla mitral valv prolap­

susu ve mitral yetersizliğidi r. Korcia yırtığına bağlı 

akut gelişiml i mitral yetersizlikle rinde cerrahi te­

davinin kalıcı olabilmesi için mitral kapak replas­

manının tamirinden daha avantajlı olduğunu düşün ­

mekteyiz 0 7-19>. 

Marfan sendromlu lıastalarla karşı taşıldığında akılda 

tutulması gereken en önemli nokta olayın genetik 

geçişl i bir konnekıif doku yapı bozukluğu olduğu­

dur. Bu nedenle kardiyovasküler sistem tutoluşu ne­

deniyle cerrahi uygulanan olgularda o gün içinde ge­

ride kalan aort segmentlerinde bir lezyon olmasa da 
ileride yeni lezyon oluşma olçısılığı normal popülas­

yonun çok üzerindedir. Bunun yanında greftlenen 

aort segmentlerinde greftlerin sütür hatlarından ya-
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lancı anevrizma gelişme olasılığı da fazladır. Has­
talar yılda en az bir kere bilgisayarlı tomografi ya da 
manyetik rezonans yöntemleri ile tetkik edilerek tüm 
aort segmentleri gözden geçirilmelidir. 

Yine yaş sınırı olmaksızın mümkün olan her hastaya 
beta bloker (özellikle kardiyoselektif atenolol, ace­
butolol gibi) verilerek istirahatte kalp hızının 60/ 
dak.'dan az ve submaksimal egzersizde ise 100/ 
dak.'dan az olması sağlanmalıdır. Kalbin ejeksiyon 
ivmesini düşürüp, aortun dilaıasyon ve diseksiyona 
eğiliminin azaltılmasına çalışılmalıdır. Yapılan çe­
şitli çalışmalar beta bloker kullanımının medikal te­
davinin en önemli parçalarından biri olduğunu gös­
termektedir (20). 

Özellikle son 25 yılda ilerleyen medikal ve cerrahi 
teknik ve yaklaşımlar marfanlılardaki ortalama 
yaşam süresini 32 yıldan, 50-55 yıl düzeyine çı­

karmıştır (lO). Kardiyovasküler sistem anomalileri 
marfanlılardaki ölümlerio yaklaşık %90'ından so­
rumludurlar (7)_ Uygulanan cerrahi girişimler gö­
rünüşte radikal bir çözüm sağlayamamakla birlikte 
rüptüre karşı profilaksiyi, disseksiyona karşı pal­

yasyonu sağlayarak yaşam süresi ve kalitesini art­
tırmaktadır. 

Ancak olayın ·genetik orijinli olduğu düşünülerek 
Marfao'lı bir hastanın ailesindeki tüm fertlerin eko­
kardiyografi, bilgisayarlı tomografi ve nükleer man­
yetik rezonans gibi telkiklerle incelenmesi ge­
reklidir. Hastalık özelliğini taşıyan bireylerin yıllık 
kontrollerle takibi, ayrıca uzun süreli beta bloker 
kullanımı önerilmektedir. Periyodik tetkikler so­

nucunda aort kökü çapının 50 mm'yi aşması halinde 
profilaktik cerrahi girişimin düşünülmesi bugün için 
en geçerli strateji gibi gözükmektedir. 
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