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Intézet

Bevezetés| A Marfan szindróma (MFS) ritka, automoszomáIis dominiinsan rröklődő,kötószöveti etváltoztissal jáÍó betegsé8' meiyet a 15. kÍomoszóma fibrillin.I (lBN-l}€tkódoló gén mutációja okozza. A gén terméke' a fibriIlin-I a2 elasztin fij a|kotóe|eme,normálisan a kötőszöveti mátrix része. Míg a kardiovaszkul.tis, szemészeti és \4isz€rkezetielviíltozások MFS-ban .jól isnlertek a kóros e|asztikus rostok je]entősége légzorendszepatofiziológiában nem tisztiiott; az ir
je|lemzőket emfizéma.,'".ű 

"l"ál,o,á"n::1u";;J 

taldható megfigyetések a légzőrendszeri

Eseti$mertótés: 34 éves MFs-s fé.fi l
c€ljábóI e|ekíven miitétre keruI. ^ :ffi:ffi;T"'ffi""T""-::*:.#:;
szerkezetének leirására a légzőlendszer bemenő impedanciáját (Zrs) határoztuk meg 3, 6 és 9H,ocm kiiégzés.vé8i nyomiísokon (PEEP) záLrt mellkasban' A légúti e|Ienálás (Raw),valamint a szóveti csil]apitás (G) és rugahasság (H) tényezőit Zrs.bőI modeilil|esztéssel
nyertük' Minden PEEP szinten meghatározfuk a meltékáramú kapnogram görbe narmaclúf|ázis.inak emelkedési szögét (snl) és
Erednrényeinket szivműtétre o",o,, 

- *..''. vér oxigén parciáIis nyomását (Pao,)'

paramétereive] vetettük össze. *...,::ff::-"; Jí..J::T.,TT:} J.:,}H,ocn ' l0,4 H2ocm/) jelentősen a
populációban (2,7a0,8 H,ocm s/l, ..']ffi#, ]x",[ #'"1T',;.l í"' :.Jn::értékei betegünkben a normiil populációra jeliemző ta.tomiínyba estek' Az egeszségesIégzőÍendszeríi' hátonfekvő, iélegztetett betegekket szemben, a vizsgá|t palaméteÍek PEEP-fuggést az MIs.s betegben nem mutattak'
Konktúzió: A2 irodalomban felieihető ecmanifesztációját nagy tágu'ékonyságú,.li',l1,"ff"']'!i,]ij"fi Til:ÍIT,.fi'

Jell €mzik. Az MFs tehát nem mutatja az emfizémiía jellemző obstrukiv e|váItozásokat' Ezeneredmény és a mechanikai paraméterek I
nyomasok emelése nem segiti az alveoluso'kEtEo|":ffi:T"ff #il:j;;::'oi,f:".*""".'
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