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A Marfan-szindroma |égzérendszeri manifesztacidja: valéban
emfizéma-szeri elvaltozas?

Bevezetés: Marfan-szindroma (MS) 15-6s kromoszéma fibrillin-1gén
mutacidja okozta autoszémalis betegség. MS a légzbrendszer
mechanikajat ronthatja a tud6szOvet magas elasztin-tartalma miatt, igy
légzbrendszeri kovetkezményeit gyakran emfizémahoz hasonlitjak. Célunk
MS-s, egészseéges és emfizémas légzérendszer(i betegek centralis és
periférias tudékompartmentjeinek leirasa és 0sszevetése volt.

Médszerek: Elektiv szivsebészeti mitétre kerllé betegeket egészséges
légzbrendszerl kontrollcsoportba (C csoport, n=10), illetve MS-s (MS
csoport, n=7) vagy emfizémas (E csoport, n=12) csoportba soroltuk. A
légzbrendszer alacsony frekvencias bemend impedanciajat (Zrs) mértuk 3,
6 es 9 H,Ocm-es PEEP-szinteken. A centralis és periférias légzdrendszeri
mechanikai tulajdonsagok elkulonitéséhez léguti ellenallast (Raw), valamint
légzbrendszeri szOveti csillapitast (G) és rugalmassagot (H) tartalmazé
modellt illesztettink a Zrs-adatokra. A kapnogram harmadik fazisanak
meredekseégét (Sy) linearis regresszioval meghataroztuk.

Eredmények: Az MS csoport betegei szignifikansan alacsonyabb Raw-t és
H-t mutattak 3 H,Ocm-es PEEP-en, mint a C csoportéi (1,3+0,14 vs.
2,6x£0,12 H,Ocm.s/l p=0,008 illetve 15,0+0,8 vs. 19,0+0,7 H,Ocm/I p<0,001;
Raw és H rendre). Ezen csoportok kdzott az S, esetében nem mutatkozott
kulénbség (0,91+0,33 vs. 0,66+0,28 Hgmm/s, p=0,57). Szignifikansan
alacsonyabb Raw és S, mutatkozott az MS, mint az E csoportban (p
<0,001 mindkét paraméterre), ugyanakkor a H értékek nem kulonboztek
(p=0,44). Az MS-csoportban az oszcillacios és kapnografias paraméterek a
két masik csoporttal ellentétben nem mutattak PEEP-fliggést.
Megbeszélés: Az emfizémahoz hasonléan a MS betegek légzérendszere
is nagy tagulékonysagu. Az emfizémaval ellentétben a MS-s tudék az
alacsony ellenallasu  légutakon  keresztil homogénen  Urllnek.
Kovetkezésképp a MS nem mutat emfizéma-szerli periférias léguti
obstrukciét és ventillaciés inhomogenitast. igy PEEP-alkalmazas MS-s
betegekben a légzésfunkciét nem javitja, ugyanakkor a tudoék tulfeszitését
eredményezheti.
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