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Bevezetés: A Marfan szindroma (MFS) ritka, automoszomalis dominansan Oroklods,
kot6szoveti elvaltozassal Jjaré betegség, melyet a 15. kromoszéma fibrillin-1 (FBN-1)—et
kodolo gén mutdcioja okozza, A gen termeéke, a fibrillin-1 az elasztin 5 alkotoeleme,
normalisan a kétészoveti matrix resze. Mig a kardiovaszkularis, szemeszeti és vazszerkezeti
elviltozasok MFS-ban Jjol ismertek, a kéros elasztikus rostok Jelentdsége 1égz6rendszeri
patofiziologiaban nem tisztazott; az irodalomban taldlhaté megfigyelések a Iégzérendszeri
Jellemzdket emfizéma-szeri elvéltozasnak tartjak.

Esetismertetés: 34 éves MFS-s férfi beteg aorta inszufficiencia miatt aortabillenty(i csere
celjabal elektiven miitétre kertlt. A narkozis indukcitja utdn a tidé keéros kotészoveti
szerkezetének leirdsara a légzérendszer bemend impedancidjat (Zrs) hatéroztuk meg 3, 6 és 9
H>O0cm kilégzés-végi nyomasokon (PEEP) zért mellkasban. A Iégiti ellenallas (Raw),
valamint a szoveti csillapitas (G) és rugalmassig (H) tényezéit Zrs-hél modellillesztéssel
nyertiik. Minden PEEP szinten meghataroztuk a mellékdramy kapnogram gérbe harmadik
fazisanak emelkedési sz0get (Su) €s az artérias veér oxigén parcidlis nyomasat (Pa0y).
Eredményeinket  szivmiitétre kerilt  egészséges légzbrendszerii kozépkorti  férfiak
paramétereivel vetettik ossze, MFS-s betegben az Raw, G és H (1,12 H:Ocm.s/l, 1,8
H:Ocem/l, 10,4 HxOcm/l) jelentdsen alacsonyabb értéket Mmutatott, mint az egészséges
populacioban (2,7+0,8 H;Ocm.s/l, 44421 HoOcm/l, 18,4+4.9 HyOem/l). Az Sy és a Pa0,
crtékei betegiinkben a normal populaciora jellemzé fartomanyba estek. Az egészséges
Iégzérendszert, hatonfekvd, lélegztetett betegekkel szemben, a vizsgalt paraméterck PEEP-
fliggést az MFS-s betegben nem mutattak.

Konklizié: Az irodalomban fellelhetd eddigi adatokkal ellentétben, az MFS légzérendszeri
manifesztaciojat nagy tagulékonysagn tids parenchyma és alacsony ellendlldsy légutak
Jellemzik. Az MFS tehat nem mutatja az emfizémra jellemz6 obstruktiy elvaltozasokat. Ezen
eredmény és a mechanikai paraméterek PEEP fuggetlensége arra utal, hogy a lélegeztetési
nyomasok emelése nem segiti az alveolusok toborzasét, sét a PTX veszElyét novelheti.
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