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A Marfan-szindroma 1égzOrendszeri manifesztacioja: valdoban emfizéma-szerli
elvaltozas?

Bevezetés: A Marfan-szindroma (MS) a 15-6s kromoszoma fibrillin-1 gén
mutacioja okozta autoszomalis betegség. A MS a légzdérendszer mechanikajat
ronthatja a tidOszOvet magas elasztin-tartalma miatt, igy légzdérendszeri
kovetkezményeit gyakran emfizémahoz hasonlitjdk. Célunk MS-s, egészséges ¢és
emfizémas légzdrendszerli betegek centralis és periférids tiddkompartmentjeinek
leirasa €és Osszevetése volt.

Modszerek: Elektiv szivsebészeti miitétre keriild betegeket egészséges
Iégzérendszeri kontrollcsoportba (C csoport, n=10), illetve MS-s (M csoport,
n=7) vagy emfizémas (E csoport, n=12) csoportba soroltuk. A 1égzdérendszer
alacsony frekvencias bemend impedancidjat (Zrs) mértik 3, 6 és 9 H,Ocm-es
PEEP szinteken. A centralis és periférias 1égzérendszeri mechanikai tulajdonsagok
elkiilonitéséhez léguti ellendllast (Raw), valamint légzdrendszeri szoveti
csillapitast (G) ¢€s rugalmassagot (H) tartalmaz6é modellt illesztettiink a Zrs-
adatokra. A kapnogram harmadik fazisinak meredekségét (Sy;) linearis
regresszioval meghataroztuk.

Eredmények: Az M csoport betegei szignifikdnsan alacsonyabb Raw-t és H-t
mutattak 3 H,Ocm-es PEEP-en, mint a C csoportéi (1,3+£0,14 vs. 2,6+0,12
H,Ocm.s/l p=0,008 illetve 15,0+0,8 vs. 19,0+0,7 H,Ocm/l p<0,001; Raw és H
rendre). Ezen csoportok kozott az Sy esetében nem mutatkozott kiilonbseég
(0,91+0,33 vs. 0,66+0,28 Hgmm/s, p=0,57). Szignifikdnsan alacsonyabb Raw ¢&s
Sy mutatkozott az M, mint az E csoportban (p <0,001 mindkét paraméterre),
ugyanakkor a H értékek nem kiilonboztek (p=0,44). Az M csoportban az
oszcillacids és kapnografias paraméterek a két masik csoporttal ellentétben nem
mutattak PEEP-fliggést.

Kovetkeztetés: Az emfizémahoz hasonldan a MS-s betegek 1égzdrendszere is nagy
tagulékonysagl. Az emfizémaval ellentétben a MS-s tiidék az alacsony ellenallast
légutakon keresztiill homogénen {riilnek. Kovetkezésképp a MS nem mutat
emfizéma-szer(i periférias 1éguti obstrukciot és ventillacidés inhomogenitast. Igy
PEEP-alkalmazas MS-s betegekben a l1égzésfunkciét nem javitja, ugyanakkor a
tiidok tulfeszitését eredményezheti.
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