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Ozet Abstract

Marfan Sendromlu hastalarda cerrahi yapsloisa bile, lezyon- Even if surgery is performed in patients with Marfayndrome
lar cerrahi sonrasi ge¢ donemde tekrarlayabitdien, anevrizmi however, lesions may recur late after g®n and patients wil
hastalik nedeni ile kompozit greft replasmani yapilolan hatalard: received composite graft replacement for aneurysdis¢ase fre-
siklikla reoperasyon gerekir. Bu hastalarin ilk raggonlarinda hant quently require reoperation. The initial surgicathnique for thi
teknigin kullanilac& halen targmalidir. Tekrarlgan anevrizme lesion remains controversial. We report a case Widrfan Syn-
hastalik nedeniyle 3 kez operasyon yapilan MarfandSmliu olg drome, operated three times for recurrent aneurlydisease.
sunulmaktadir.
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990 yilinda fibrilin-1 genindeki mutasyonla- seyri tam olarak bilinmedinden, operasyonlarin
ra bal olarak olgtugu saptanan Marfan nasil planlanaga veya ge¢ dénem sonugclarin nasil
Sendromu’nun tedavisindeki ilerlemelere ve liyilestirilecegi konusundaki ¢cagmalar halen sur-

operasyon tekniklerindeki geithelere rgmen, bu  mektedir*>*

gruptaki hastalara cerrahi tedavi uygulansa bile  gyrada tekrarlayan aort anevrizmasi nedeni ile
vaskuler lezyonlar zamanla tekrarlamaktadir. Yeni g 1o, cerrahi yapilan hasta tatacaktrr.

lezyonlarin ortaya ¢ikmasi hem reoperasyon ihti-

yacini dg@urmakta, hem de uzun dénemsgm

tizerinde etkili olmaktadit? Olgu Sunumu
1976 dgumlu Marfan Sendromlu erkek has-

taya aort anevrizmasi nedeniyle kfimizde 3 kez
cerrahi uygulandi. Hastanin hikayesinde hipertan-
siyon ve sigara giinda risk faktori yoktu.

Fibrilin-1 genindeki mutasyonlarin heterojen-
ligi sonucunda okan genj hasta yelpazesi nedeni
ile bu hastaliktaki bgangic lezyonlarinin dgal

1.Operasyon:
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aort yetmez[i ve asendan aort, arkus aorta ile verildi. Kardiyak arrest idamesi retrograd
desendan aort bmda diseksiyon flebi saptanmasi kardiyopleji kaniliinden 20 dakikalik araliklarla
Uzerine yapilan bilgisayarl tomografide (BT) kro- verilen s@uk kan kardiyoplejisi ile sgandi. Hasta
nik De Bakey Tip | diseksiyon tespit edilmesi ne- rektal 1si 27C olacaksekilde sgutuldu. Kardiyak
deniyle hasta 14.01.2003 tarihinde operasyonaarresti takiben, gmtma sirasinda asendan aort
alind. acildi, kronik diseksiyon oldi gorildi. Aort
kapak anulusu ileri derecede dilate @dodan
kapak rezeke edilerek, 25 no mekanik kapak
(CarboMedics Inc. Sorin Group Company) ve 30
mm woven double velour vaskiler greft
(Hemashield Platinum-Boston Scientific Medi-
tech) ile kompozit greft okurularak, Modifiye
Bentall operasyonu yapildi. Daha sonra asendan
aort distalindeki klemp innominate arter
proksimaline aktarildi ve aksiller arterden gelen
kan sg karotis artere cevrilerek selektif antegrad
serebral perfizyona (500-600 cc/dk) (8-10
ml/kg/dk) gecildi. Sol karotis arter ve sol
subklavyen arter proksimaline klemp konarak,
retrograd kan donii engellendi. Arkus aorta ve
desendan aort proksimali acik teknikle diseksiyon
flebi Gzerinde herhangi bka bir girk yirtigi olup,
olmadg! agisindan deerlendirildi. Desendan aort
capl cok geni olmadgindan ve duvar kalrii
yeterli goraldigiinden, fil hortumu (elephant trunk)
yerlestirilmesine gerek duyulmadi. Desendan aort
proksimalindeki diseksiyon flebi olabilgince
distalden rezeke edilerek, gercek ve yalanci limen-
ler birlestirildi ve tek limen haline getirildi. Arkus
aorta cok dilate gorinmegnden, ikinci bir greft
kiguk kurvatire capraz gelecgkkilde hemiark
Arter  kanulasyonunu  takiben  median replasmani yapildi. Desendan aortun kan ile dol-
sternotomi yapildi. Asendan aort yayla 15 cm  masina izin verilerek hava cikarilmasini takiben,
capinda, ileri derecede dilate idi. g&Saatriyal sirasi ile sol subklavyen, sol karotis ve innomenat
apendiksten cift @amali venoz kanil kondu. Koro- arterdeki klempler kaldirilarak, arkus aorta
ner sinlise retrograd perflzyon kanuli ygnlidi. greftinin proksimaline klemp kondu ve tekrar tim
Asendan ve arkus aorta ile innominate ve solviicut perfiizyonuna gecilerek, hasta Isitiimaya
karotis arter cevre dokulardan serbestlendi. Solbaslandi. Proksimal ve distal greftlerin birbirine
ventrikil apeksine vent kanull yeytigildi. anastomozu yapildi. Hava cikariimasini takiben,
Kardiyopulmoner  bypassa (KPB) girilerek, sicak kan kardiyoplejisi verildi. Isinmayi takiben
asendan aort distaline kros klemp kondu. Antegradkardiyopulmoner bypass sonlandirildi. Toplam
ve retrograd sguk kristalloid kardiyopleji ile  operasyon siiresi 380 dk olup, toplam perfiizyon
topikal s@uk serum kullanilarak kardiyak arrest siiresi 135 dk, kros klemp siiresi 108 dk ve selektif
salandi. Ek olarak aortotomiyi takiben koroner antegrad serebral perfiizyon siresi 23 dk'dir.

perfizyon kandlleri ile sol ve g&a koroner  Postoperatif dénemde sorunu olmayan hasta, 6.
ostiumlardan ekstra gok kristalloid kardiyopleji gununde taburcu edildi.

Operasyon genel anestezi altinda (GAA) ger-
ceklsstirildi. Rutin sol radial arter kanilasyonu ile
arteriyal basing monitérizasyonu yapildi. gSa
karotis arterde gigim sirasinda okabilecek
iyatrojenik bir yaralanmadan kacinmak icin sol
internal juguler vene santral ven6z kanil ygrle
rildi. Vicut 1sisi takibi icin rektal 1s1 probu Kat
nildi. Ameliyat sonrasi gakbilecek herhangi bir
perfizyon bozuklgunun dgerlendirilebilmesi
acisindan rutin Ust ekstremite arteriyal dota
muayenesi yapildi. §&ola 90°’'nin biraz Gizerinde
abdiksiyonda ve eksternal rotasyonda olagak
kilde pozisyon verildi.

Yaklasik 7-8 cnvlik transaksiller kesi ile
aksiller artere ukaldi ve arter cevre dokulardan
serbestlgtirildi. Arter proksimaline kanille bera-
ber b&lanaca& icin cift tur (shoestring tie) ve
distaline ise tek tur olarak vaskiler tapeler déndl
di. Heparin yapilmasini takiben, aksiller arter
proksimaline ve distaline yurgak klempler kon-
du. Transvers arteriotomi yapilarak, diz yapih
arter kanulu ile arteriyal kantlasyon gercetité-

di ve proksimal tape arter Gzerinden kanulglda
narak, ipek sutir ile sabitlendi.
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2. Operasyon: arter seviyesinde: 32 mm, renal arter seviyesinde:

Rutin kontrollerine  gelmeyen hasta, 24 mm olup, diyafragmatik seviyenin hemen Us-
21.06.2005 tarihinde sirtgas! sikayeti ile tekrar ~ tinden balayip, renal arter cikilokalizasyonuna
Klini gimize bavurdu. Yapilan BT'de ilk ameliya- kadar uzanan alanda kronik diseksiyon flebi sap-
tinda saptanmayan ve onceki kronik diseksiyonat@ndi- U¢ boyutlu BT anjiyografi gortinttilemesinde
bagll olarak gelien, en geniyeri olan desendan ilk operasyonda'yapllan hemiark r'eplasmanl sira-
aort proksimalinde yakisk 10 cmvlik capa ulgan sinda adacilgeklinde birakilan nativ arkus aorta
disekan aort anevrizmasi saptandi. Yapilan konsgldokusunun ve arkus dallarinin baytk: kurvature
tasyonlarda, desendan aorttaki anevrizmanin soflC&rU genslediginin - gorulmesi Uzerine, hasta
subklavyen arter distalinden, diyaframin hemen 14.09.2006 tarihinde 3. kez operasyona alindi (Re-
lizerine kadar uzanan uzun bir segmenti tutuyorSiM 1)-
olmasi ve anevrizmanin proksimal ve distal cap GAA eski insizyon yerinden aksillaya girile-
farkinin fazla olmasi nedeni ile endovaskuler giri- rek, aksiller arter kanile edildi. Daha sonra re-
simin daha zor olaga kararina varildy igin cer- median sternotomi yapilarak, ysydiklar gideril-
rahi karari alindi. di. Arkus aortaya ukaldi (Resim 2). Sa

Hasta 29.06.2005 tarihinde operasyona alina-
rak, GGA sol posterolateral torakotomi ile 6.
interkostal araliktan toraksa girildi. Desendant aor
Ozellikle proksimalde yakiak 10 cm c¢apinda ve
tortiyoze idi. Diyafram seviyesinde ¢ap yak#a3
cm'ye diuyordu. Desendan aorta ve sol
subklavyen arter vaskiler tapeler ile dénildi. Yine
desendan aorta diyafram hizasindan kontrol edildi.
Heparinizasyonu takiben, desendan aorta, sol
subklavyen arterin distalinden ve diyafram seviye-
sinden klemplenerek, aortotomi yapildi. 30 mm
woven double velour vaskiler greft (Hemashield
Platinum-Boston  Scientific  Medi-tech) ile
subklavyen arter distalinden diyaframin 3-4 cm
Ustiine kadar greft interpozisyonu yapildi. Klemp
suresi 28 dk olup, diyafram seviyesi greftlen-
mediginden, interkostal arter anastomozuna gerek
gorulmedi. BOS drenaji uygulandi (BOS basinci 8-
10 cmHO seviyesinde olacaksekilde) ve
postoperatif 48 saat devam edildi. Postoperatif
dénemde sorunu olmayan hasta 9. guiniinde taburc
edildi.

3. Operasyon:

Hastanin rutin takipleri sirasinda 21.10.2005
tarihindeki ekokardiyografi tetkikinde 4.0 cm olan
arkus aorta capinin, 11.09.2006 tarihinde yapilan
tetkikte 5.4 cm olarak rapor edilmesi tzerine yapi-
lan BT'de asendan aort: 35 mm, arcus aorta: 48 ":_:I;';“"“
mm, desendan aort: 35 mm ve abdominal aort di-
yafram seviyesinde: 42 mm, siUperior mezenterik

Resim 1.3 boyutlu bilgisayarli tomografi-angiografi gorustii
(Beyaz oklar anevrizmatik segmenti géstermektedir).
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Daha oOnce desendan aorta greft kgnohdan
BOS drenaji yapildi ve postoperatif 24 saat de-
vam edildi.

Hasta postoperatif 2. giinde sorunsuz olarak
servise ¢lktl ve 8. giiniinde taburcu edildi.

Tarti sma
Marfan Sendromu olan hastalarin sahip olduk-
lari heterojen gen yapilari nedeniyle klinik sesyirl
} "~ tam olarak bilinmemektedir. Hastalarin ilk ameli-
. N9 . > yatlarinin diguk komplikasyon ve mortalite oranla-
LN I < NN r ile yapilabilmesine gamen, tekrarlayan ameli-
Resim 2.Arkus anevrizmasinin intrgop__eratif gorindma. yatlarda riskin ylikselmesi, giniimiizde cerrahlarin
(Beyaz oklar anevrizmatik segmenti géstermektedir). ..
bu grup hastalarin uzun dénem sonuclari ve tekrar-
layan lezyonlarin énlenmesi Gzerindegyalasma-
sina neden olngtur.

Aomi ve ark.ninSubat 1973-A&ustos 2001 ta-
rihleri arasinda toplam 203 operasyon uygulanan
141 Marfan Sendromlu hastadangaio serilerinin
sonuglarina gore saptanan 10 yilliksaia suresi
%70 ve 10 yilhik cerrahi gerektirmeden sgan
suresi ise %64'tir. Diseksiyon 10 yillik gzm
suresini kisaltmasa da, 10 yillik cerrahi gerektir-
meden ygam siresini belirgin bigekilde %49'a
disurmektedir. Bu sonuglara gore yazarlar;

atriumdan ¢ift samal ventz kanil kondu.
Retrograd  kardiyopleji  kanulti  yeskgildi.
Innominate arter, sol karotis arter ve sol
subklavyen arter vaskuler tapeler ile doénuldi.
Kardiyopulmoner bypassa girilerek, asendan aort
greftinin distaline kros klemp kondu. Antegrad ve
retrograd sguk kristalloid kardiyopleji ve topikal
soguk serum kullanilarak kardiyak arreststsandi.
Kardiyak arrest idamesi retrograd kardiyopleji
kanultinden 20 dakikalik araliklarla verilengaé 1- Marfan Sendromunda aort ¢api diseksiyon
kan kardiyoplejisi ile sdandi. Hasta rektal 1s1 olusmadan 5 cm'ye uldi ise cerrahi yapiimasini,
26°C olacak sekilde s@utuldu. Daha sonra eger arkus tutulumu da varsa Bentall operasyonu
asendan aort distalindeki klemp innominate arterile birlikte e zamanh arkus replasmani da yapila-
proksimaline aktarildi ve aksiller arterden gelen rak ilerideki bir reoperasyonun yuksek riskinin
kan sg& karotis artere cevrilerek selektif antegrad elimine edilmesini,

serebral perfizyona (500-600 cc/dk) (8-10
ml/kg/dk) gecildi. Sol karotis arter ve sol
subklavyen arter proksimaline klemp konarak,
retrograd kan donii engellendi. Distal anastomoz
acik teknikle olacakekilde asendan aort grefti ile
desendan aort grefti arasina 30 mm woven doubl
velour vaskiler greft (Intervascular-Datascope
Corp.) konarak ark replasmani yapilchnominate,
sol karotis ve sol subklavyen arterler grefte aklaci Tagusari ve ark., 85 hastalik serilerinde ilk ope-
seklinde etraflarinda minimal aort dokusu birakila- rasyon sirasinda gam olan aortik arkusta, aortik
rak re-anastomoz edildiler. Hava cikarilmasini root replasmani sonrasinda diseksiyon sromsi
takiben klempler kaldirilarak total viicut per- insidansinin ok diik oldusunu gosterngierdir.
flizyonuna gecildi. Isinmayi takiben, kardiyopul- Ayrica arkusun profilaktik olarak replasmaninin da
moner bypasstan cikilarakslém sonlandirildi.  gereksiz oldgunu belirtmektedirlef.

2- Eger desenden aort capli 5 cm veya daha
kiguk ise, asendan ve arkus replasmanisileae
manh yapildginda yiksek risk tayan ve sonuclari
kot olan tek gamali operasyonlar vyerine,
desendan aort operasyonunun erken donemde yapl-
Sacak ikinci bir operasyona birakilmasini 6nermek-
tedirler?
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Carrel ve ark., reoperasyon oranlariniglda Klini gimiz rutini olarak desendan aort capi
gicta diseksiyon ile gelen hastalarda, sadececok geng olmayan ve aort duvar dokusu yeterli
anevrizmal dilatasyonu olanlara gore daha yikseksagzlamlikta olan kronik diseksiyon vakalarinda,
oldugunu belirtmektedirler. Bu durum, komplikas- diseksiyon flebinin olabilg@ince distalden rezeksi-
yonsuz sonuglanan ameliyatlar sonrasinda normaionu ile tek limen okturulmasi tercih edilmekte-
Olctlerdeki nativ aortadan kaynaklanan beklenme-dir. Desendan aort capinin argroidugu vakalarda
dik éliimleri de agiklamaktadir. ise ileride gerekebilecek bir desendan aort anev-

e . __rizmasi ameliyatini kolay$dirmak amaci ile fil
Gunumuzde arkus aorta onarimi sirasinda 6ne- y ysa

rilen 3 serebral koruma yontemi bulunmaktadir: hprtumu kullanimi terC|'h ed||mekted|r. . Akut
Hipotermik total sirkilatuar arrest, ~selektif diseksiyon vakalarinda ise aksiller kanilasyon
antegrad serebral perflizyon ve retrograd serebral kullanilarak gergekmlrllen a§endan aort greftine

- . . - . ek olarak gerginde selektif antegrad serebral
perfizyon Hipotermik total sirkilatuar arrestin ) - .
zaman kisitlamasi ve derin hipoterminin stiia- perfuzyon gliginde acik teknikle ark replasmani
bilecesi yan etkiler gibi dezavantajlari vardif. yapilmakta, desendan aortadaki diseksiyon flebi
Hipotermik total sirkiilatuar arrest sirasinda ise, arkus greftinin distal anastomozu yapilirken
retrograd serebral perfizyon kullaniminin givenli greftnlle blrl.lkte yermg dikilerek kan ger?ek IL{me
sireyi uzatip, uzatmagh konusunda ise gosil ne yonlendiriimektedir. Anastomozlaringtamhig

tarkiiliklart halen sirmekted® ve daha kolay hemostazgiamasi acisindan, tim
' anastomozlar greft en icte ve aort dokusu arada

Hastalarin sgutulmasi ve isitilmasi igin uzun kalacaksekilde, en ditan teflonserit ile destekle-
bir stire gerekmesi ve cerrakleimlerin uzayabil-  nerek yapilmaktadir. Ayni zamanda greftin en icte
mesi gibi nedenler gz 6nlne aligiida, arkus  olmasinin, anastomoz bélgesindeki aort dokusunu
aorta onarimini iceren ameliyatlarda selektif kan akimindan koruyarak, bu bélgelerdegldza-
antegrad serebral perfiizyon teknen fizyolojik bilecek yeni yirtiklari 6nlegini distiinmekteyiz.

e T _14 TN
olan ¢oztm olarak gorulmgkted?r. Klini gimizde _ Marfanli hastalarin ilk ameliyatlarindan sonra
de arkus aorta onarimini iceren vakalarda selektif . . .

N .desendan aortta ggbicek anevrizmalarin tedavi-
antegrad serebral perfizyon ve orta dereceli_. . - .
, _ sinde endovaskiler greft yegleilmesi de akilda
hipotermi (26-28C) kullanilarak yapilan serebral Lo .
: _ , , . tutulmasi gereken ve ginimizde sik kullanilan bir
koruma ve acik distal teknik tercih edilmektedir. . - .
. . ) T tedavi secerigdir. Jackson ve ark., sol karotis arter
Bu teknikte, hipotermik total sirkilatuar arrestten . . . R . .
. o distalinden, colyak artere kadar olan bdlgedeki
farkli olarak, diguk perfizyon debisi ile serebral . . .
B N torakal aort anevrizmalarinin endovaskiler greft il
kanlanma devam etmekte ve vicut perfiizyonu .
) o onarimindaki sinirlamalar agardiklari 126 hasta-
kollateral dolaim hari¢, kisa sireli olarak durdu-

_ ! o hk serilerinde hastalarin ganun endovaskiler
rulmaktadir. Hipotermik total sirkilatuar arrest . C .
N . greft ile tedavi edilebileggni, ancak greftin yer-
veya retrograd serebral perfiizyon kullanimi klini-

L : . , lestirilebilmesi igin anatomik olarak 2 cm veya
gimizde tercih edilmemektedir. L . .
Uizerinde bir uzunlukta anevrizma boynu olmasi

Hastamizda iki kez uygulaglmiz aksiller  gerektgini belirtmektedirler. Endovaskiler
kanulasyon ve antegrad selektif serebral perfiizyongreftlerin kullanilamamasinin en sik nedeni olarak,
asendan ve arkus aorta cerrahisi icin guvenilir biranevrizmanin sol karotis arter distalinde kalan
yontemdir’>*® Sakamoto ve ark. da 92 hastalik proksimal boyun bolgesinin anatomik uygunsuzlu-
serilerinde, bizim cerrahi yaparken kullagdniz gu gosterilmektedir. Ayrica distal boyun bolgesinin
teknik olan selektif serebral perflizyongak kan uyumsuzlgu, iliak arter yapilarinin gigime uygun
kardiyoplejisi ve acik distal anastamozu 6nermek-olmamasi ve anevrizmanin tortiyoze olmasi ile
tedirler. Ayrica bizim sik kullanmagimiz 4 dalli ileri cap farkliliklar dger kontrendikasyonlar ola-
prostetik arkus greftlerini de 6nermektediriér. rak belirtimektedir'®
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Hufnagel, 1962 yilinda kalp ve damar cerrahi- 8.
si operasyonlarinda fizyoloji ve mekgm tam
olarak duzeltiimesi gerelgini belirtmis ve daha
sonra bu fikir Crawford tarafinca da vurgulagmi
olsa da, bu 6nemli konsept her zamaglassama-
maktadirt® Bu nedenle, Marfan sendromlu hasta-
larda cerrahi gerektiren asemptomatilgigdilerin
belirlenebilmesi icin yakin bir takip gereklidir.uB
sayede kompleks bile olsalar ikincil vakalar efekti 10-
bir sekilde diguk bir perioperatif risk ile ameliyat
edilebilirler?

9.

Hastanin gitimi ve yakin takibi, uygun medi-
kal tedavi, planlanmicerrahiler ve cerrahi sonuclari
iyilestirecek yontemlerin gefiirilmesi ile daha iyi
gec donem sonugclarinin alinabilgice kesindir.

11
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