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Хірургічна корекція розшаровуючих аневризм аорти в поєднанні  
з коронарним шунтуванням при синдромі Марфана

Резюме
Вступ. Когорта	хворих	з	дисекцією	аорти	та	ішемічною	хворобою	серця	(ІХС)	є	дуже	складною,	а	наявність	
синдрому	Марфана	робить	критичною	і	так	складну	групу	пацієнтів.	
У	цій	роботі	ми	представляємо	наш	власний	семирічний	досвід	з	аналізом	впливу	синдрому	Марфана	на	
результати	хірургічного	лікування	хворих	з	розшаровуючою	аневризмою	аорти	та	ІХС.
Матеріали та методи. Було	проаналізовано	19	послідовних	випадків	розшарування	аорти	в	поєднанні	з	
ураженням	коронарних	артерій,	всі	пацієнти	були	прооперовані	на	базі	ДУ	«НІССХ	ім.	М.	М.	Амосова	НАМН	
України»	з	2013	до	2022	рік.	Серед	них	15	операцій	(78,9	%)	виконували	з	приводу	гострого	розшарування	
аорти	типу	А,	4	(21,1	%)	–	з	приводу	хронічного	розшарування	аорти	типу	А.	З	19	прооперованих	пацієнтів	
5	(26,3	%)	мали	діагностований	синдром	Марфана,	14	(73,7	%)	становили	контрольну	групу	пацієнтів	з	
корекцією	розшарування	аорти	та	аорто-коронарним	шунтуванням	без	синдрому	Марфана.
Результати. Порівняльний	аналіз	двох	груп	хворих	свідчить	про	більш	глибокі	структурні	зміни	стінки	
аорти	саме	при	синдромі	Марфана,	що	може	вплинути	на	технічні	особливості	проведення	хірургічно-
го	втручання	саме	у	цієї	когорти	хворих.	Аналіз	середнього	часу	перфузії,	перетискання	аорти	та	інтра-
операційної	крововтрати	показав,	що	наведені	вище	показники	значуще	не	відрізняються	в	обох	групах	
(p	>	0,05).	Такі	показники,	як	тривалість	перебування	в	реанімації,	тривалість	перебування	на	штучній	
вентиляції	легень	та	післяопераційний	рівень	креатинфосфокінази	МВ	ізоформи	також	значно	не	відріз-
няються	в	спостережуваних	групах.
Висновки. Синдром	Марфана	значно	прискорює	формування	аневризми	аорти,	а	також	робить	її	більш	
небезпечною	у	виникненні	гострого	розшарування.	В	групі	пацієнтів	із	синдромом	Марфана,	ураження	
коронарних	артерій	в	більшості	випадків	пов’язане	із	залученням	їх	у	процес	розшарування,	і	лише	в	дея-
ких	випадках	з	атеросклеротичними	змінами.	Застосування	всіх	методів	профілактики	кровотечі,	а	також	
захисту	міокарда	дозволяє	виконати	операцію	у	пацієнтів	із	синдромом	Марфана	з	мінімальним	ризиком.
Ключові слова: ішемічна хвороба серця, дисекція аорти, атеросклеротична хвороба, спонтанна дисекція 
коронарних артерій, антеградна/ретроградна церебральна перфузія, операція Wolfe, операція Bentall–
de Bono, протезування висхідної аорти. 
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Вступ.	 Синдром	 Марфана	 –	 це	 аутосомно-домі-
нантне,	мультисистемне	генетичне	захворювання,	що	
уражує	чоловіків	та	жінок	у	рівній	мірі	та	обумовлене	

гетерозиготною	мутацією	гена	FBN1.	За	даними	зарубіж-
них	центрів,	синдром	Марфана	у	популяції	зустрічається	
з	 частотою	1	 :	 5000	осіб	 [1].	 Jondeau	et	 al.	 в	 своєму	ко-
гортному	дослідженні	довели,	що	ризик	раптової	смерті	
або	розшарування	аорти	зростав	у	4	рази	при	діаметрах	
висхідної	аорти	≥	50	мм	(від	0,09	%	/	рік,	коли	діаметр	
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аорти	становив	<	40	мм,	до	0,3	%	–	з	діаметрами	від	45	
до	49	мм	і	1,33	%	–	з	діаметрами	від	50	до	54	мм)	[2].	
Roman	 та	 Devereux	 висловлюють	 думку,	 що	 діаметр	
висхідної	аорти	(ВА)	в	50	мм	–	є	тією	самою	межею	між	
хірургічним	ризиком	 і	 ризиком	розшарування	 аорти	
типу	А	у	пацієнтів	 із	синдром	Марфана	[3].	Водночас	
ішемічна	 хвороба	 серця	 (ІХС)	 є	 основною	 причиною	
смерті	 в	 усьому	 світі.	 Інвазивна	 коронарографія	 є	
стандартом	для	діагностики	 стенозу	коронарних	 ар-
терій	 [4],	 проте	 важливо	 зазначити,	 що	 цей	 метод	 є	
недоступним	 при	 гострій	 розшаровуючій	 аневризмі	
аорти	(ГРАА).	Поєднання	цих	обох	патологій	–	досить	
рідкісне	явище	 і	 саме	тому	дослідження	цієї	когорти	
є	 актуальним	 завданням.	 У	 своїй	 роботі,	 присвяче-
ній	тенденціям	хірургічних	втручань	на	 судинах	при	
синдромі	Марфана	та	Елерса	–	Данлоса,	Jayarajan	et	al.	
повідомляють,	що	ІХС	у	загальній	когорті	пацієнтів	із	
синдромом	Марфана	 зустрічається	 у	 8,3	 %	 випадків	
[1].	Коронарні	судини	пацієнтів	із	синдромом	Марфа-
на,	як	було	зазначено	в	статті	von	Kodolitsch	et	al.	[5],	
схильні	до	специфічних	патологічних	змін,	що	призво-
дять	до	фатальних	проявів	ІХС.	До	таких	слід	віднести	
спонтанну	 дисекцію	 коронарних	 артерій,	 аномальні	
коронарні	артерії	та	атеросклеротичну	хворобу	коро-
нарних	судин,	звивистість,	аневризми	та	дисекції	ве-
ликих	і	середніх	артерій.	Когорта	хворих	з	дисекцією	
аорти	та	ІХС	є	дуже	складною,	а	їх	хірургічне	лікування	
і	донині	залишається	актуальною	та	дискутабельною	
темою.	Відкритим	є	питання	щодо	впливу	наявності	
синдрому	Марфана	на	виживаність	та	післяоперацій-
ні	ускладнення	у	пацієнтів	з	розшаруванням	аорти	та	
ІХС.	На	сьогодні	проблема	хірургічної	корекції	ГРАА	та	
ІХС	у	цих	пацієнтів	не	є	достатньо	висвітленою	в	сві-
товій	науковій	літературі.	Саме	за	рахунок	ураження	
сполучної	 тканини	 при	 синдромі	 Марфана	 збільшу-
ється	 ризик	 виникнення	 кровотеч,	 тому	 хірургічна	
техніка	є	наріжним	каменем	у	таких	пацієнтів.	

Мета	 –	 проаналізувати	 вплив	 синдрому	Марфана	
на	результати	хірургічного	лікування	пацієнтів	з	ГРАА	
та	ІХС.

Матеріали та методи.	Ми	проаналізували	19	послі-
довних	випадків	розшарування	аорти	в	поєднанні	з	ура-
женням	коронарних	артерій,	всі	пацієнти	були	проопе-
ровані	на	базі	ДУ	«НІССХ	ім.	М.	М.	Амосова	НАМН	Укра-
їни»	з	2013	до	2022	рік.	Серед	них	15	операцій	(78,9	%)	
виконували	 з	 приводу	 гострого	 розшарування	 аорти	
типу	А,	4	(21,1	%)	–	з	приводу	хронічного	розшарування	
аорти	типу	А.	З	19	прооперованих	пацієнтів	5	(26,3	%)	
мали	діагностований	синдром	Марфана	(група	1),	14	па-
цієнтів	(73,7	%)	з	корекцією	розшарування	аорти	та	аор-
то-коронарним	 шунтуванням	 без	 синдрому	 Марфана	
(група	2)	і	становили	контрольну	групу.	Серед	всіх	паці-
єнтів	чоловіків	було	16	(84,2	%),	а	жінок	3	(15,8	%).	

Порівняльний	аналіз	показників	двох	груп	хворих,	
представлений	у	таблицях	1	і	2,	показав,	що	вони	зна-

чно	відрізняються	за	окремими	даними.	Так,	середній	
вік	 пацієнтів	 групи	2	 становив	60,0	 років	на	 відміну	
від	групи	пацієнтів	 із	синдромом	Марфана,	де	серед-
ній	 вік	 досягав	 40,2	 року.	 Це	 свідчить	 про	 значний	
вплив	цієї	патології	на	прискорене	формування	анев-
ризматичних	змін	в	аорті,	що	потребують	хірургічно-
го	втручання.	Про	відмінності	в	особливостях	морфо-
логічних	 змін	 стінки	 аорти,	 які	 більш	 несприятливі	
саме	 при	 синдромі	 Марфана,	 свідчить	 велика	 кіль-
кість	гострих	розшаровуючих	аневризм,	частота	яких	
за	нашими	даними	сягала	80	%	на	відміну	від	 групи	
порівняння,	 де	 гостре	 розшарування	 спостерігалось	
у	21,4	%	пацієнтів.	Аналізуючи	діаметр	кореня	та	ви-
східної	аорти	на	момент	операції,	слід	зауважити,	що	
незважаючи	на	молодший	вік	пацієнтів	із	синдромом	
Марфана,	ці	показники	в	групі	1	значно	гірші	порівня-
но	з	аналогічними	показниками	групи	2.	Так,	середній	
діаметр	кореня	аорти	та	висхідної	аорти	при	синдромі	
Марфана	становили	6,1	см	та	5,8	см	на	відміну	від	ана-
логічних	 показників	 групи	 порівняння,	 які	 досягали	
4,4	см	та	5,0	см	відповідно.	Це	також	підтверджує	дані	
про	більш	глибокі	структурні	зміни	стінки	аорти	саме	
при	синдромі	Марфана,	що	може	вплинути	на	технічні	
особливості	проведення	хірургічного	втручання	саме	
у	цієї	когорти	хворих.

Таблиця 1
Характеристика пацієнтів групи 1

Показник Кількість %
Кількість пацієнтів 5 100
Чоловіки/жінки 4/1 80/20
Середній вік, роки 40,2 ± 5,4
ГРАА 4 80
Хронічна розшаровуюча аневризма 
аорти 1 20

Середній D кореня аорти, см 6,1
Середній D ВА, см 5,8

Таблиця 2 
Характеристика пацієнтів групи 2

Показник Кількість %
Усього пацієнтів без синдрому Мар-
фана з дисекцією аорти та ІХС 14 100

Чоловіки/жінки 12/2 85,7/14,3
Середній вік 60,0 ± 6,5
ГРАА 3 21,4
Хронічна розшаровуюча аневризма 
аорти 11 78,6

Середній D кореня аорти, см 4,42
Середній D ВА, см 5,0
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Ураження	 коронарних	 артерій	 в	 групі	 1	 пацієнтів	
із	 синдромом	Марфана	 також	мали	певні	 особливос-
ті.	 Для	 синдрому	Марфана	 не	 характерні	 атероскле-
ротичні	ураження	коронарних	артерій,	що	може	бути	
пов’язано	з	молодим	віком	пацієнтів.	Серед	5	пацієн-
тів	тільки	в	одному	випадку	шунтування	виконували	
у	зв’язку	з	атеросклеротичною	бляшкою,	що	уражала	
передню	 міжшлуночкову	 артерію.	 В	 інших	 випадках	
погіршення	коронарного	кровообігу	було	пов’язане	з	
деформацію	вічок	коронарних	артерій	унаслідок	роз-
шарування	аорти.	У	групі	порівняння	серед	14	хворих	
з	аневризмами	аорти	без	синдрому	Марфана	у	пацієн-
тів	причиною	ураження	коронарних	артерій	був	ате-
росклероз,	що	становило	50	%	від	загальної	кількості.	

Слід	зазначити,	що	виявлення	уражень	коронарних	
артерій	при	розшаровуючих	аневризмах	відбувалося	
за	допомогою	комп’ютерної	томографії	з	контрастним	
підсиленням.	Це	дало	змогу	виявити	ураження	вічок	
коронарних	 судин	 у	 результаті	 розшарування	 аорти	
та	ураження	атеросклеротичного	характеру.

Для	дослідження	стану	міокарда	використовували	
лабораторні	методи,	спрямовані	на	вимірювання	кре-
атинфосфокінази	МВ	ізоформи	(КФК-МВ),	а	також	да-
ні	ехокардіографії,	які	показували	параметри	скорот-
ливості	міокарда.

Хірургічна техніка.	Методом	вибору	для	хірургіч-
ного	доступу	у	всіх	наведених	випадках	була	поздовжня	
серединна	стернотомія,	локалізація	місця	артеріальної	
канюляції	варіювалась	залежно	від	тактичних	умов.	

Для	 підключення	 апарату	 штучного	 кровообігу	
використовували	 як	 центральну	 (аорта),	 так	 і	 пери-
феричну	канюляцію	(ліва	та	права	стегнові	артерії	та	
права	пахвова	артерія).	Для	артеріальної	канюляції,	за	
наявного	розшарування	насамперед	розглядали	ліву	
стегнову	артерію.	За	неможливості	її	канюляції	вико-
ристовували	праву	стегнову	артерію	та	праву	пахво-
ву	артерію.	З	метою	ревізії	дуги	та	захисту	головного	
мозку	застосовували	циркуляторний	арест,	антеград-
ну	та	ретроградну	церебральну	перфузію.	Для	веноз-
ного	забору,	в	переважній	більшості	випадків,	викону-
вали	канюляцію	вушка	правого	передсердя	двопрос-
вітною	 Two-stage	 канюлею.	 Якщо	 план	 хірургічного	
втручання	 передбачав	 ревізію	 правих	 відділів	 серця	
та/або	ретроградну	церебральну	перфузію	–	викону-
вали	бікавальну	канюляцію.

З	 метою	 реваскуляризації	 коронарних	 артерій	 у	
17	 (89,5	 %)	 випадках	 використовували	 аутовенозні	
шунти,	 окремо	 a.	 thoracica	 interna	 була	 використана	
у	 2	 (10,5	 %)	 випадках.	 При	 поширенні	 розшаруван-
ня	на	вічко	лівої	підключичної	артерії	використання	 
a.	 thoracica	 interna	 sinistra	 може	 призводити	 до	 ви-
никнення	синдрому	обкрадання,	з	цієї	причини	у	всіх	
випадках	виконували	аутовенозне	шунтування.	Як	ве-
нозний	трансплантат	в	усіх	пацієнтів	виконували	за-
бір	v.	saphena	magna.

На	 об’єм	 хірургічного	 втручання	 впливали:	 стан	
аортального	 клапана	 та	 бульбарного	 відділу	 аорти,	
розмір	аневризми	та	її	простягання,	наявність	чи	від-
сутність	дисекціїї	та	її	поширення.	Спираючись	на	на-
ведені	вище	фактори,	були	виконані	такі	 втручання:	
Wolfe,	Wheat,	Bentall–de	Bono	та	супракоронарне	про-
тезування	висхідної	аорти	в	різноманітних	варіаціях.	

Операцію	Wolfe	виконують	за	наявності	аневризми	
некоронарного	 синуса	 Вальсальви	 та	 аневризми	 ви-
східної	аорти	≥	50	мм.	В	обʼєм	втручання	входить:	про-
тезування	 некоронарного	 синуса	 та	 супракоронарне	
протезування	висхідної	аорти.

За	 наявності	 аневризми	 висхідної	 аорти	 ≥	 50	 мм	
при	інтактному	корені	аорти,	вираженій	ваді	аорталь-
ного	 клапана	 (ізольованій	 або	 комбінованій)	 опера-
цією	 вибору	 була	 операція	Wheat,	 яка	 включає:	 про-
тезування	 аортального	 клапана	 та	 супракоронарне	
протезування	висхідної	аорти	судинним	протезом.

При	аневризмі	бульбарного	відділу	аорти	та	висхід-
ного	відділу	аорти	≥	50	мм,	вираженій	ваді	аортально-
го	клапана	(ізольованій	або	комбінованій)	операцією	
вибору	була	Bentall–de	Bono,	яка	складається	з	таких	
етапів:	 імлантація	штучного	аортального	клапана	та	
протезування	 висхідного	 відділу	 аорти	 кондуїтом	 з	
наступною	реімплантацією	вічок	коронарних	артерій	
в	неоаорту.

Доставку	 кардіоплегічного	 розчину	 виконували	
залежно	від	очікуваної	тривалості	хірургічного	втру-
чання,	 стану	 коронарного	 русла	 та	 доопераційного	
стану	 міокарда:	 антеградно,	 ретроградно	 та	 в	 шун-
ти	–	в	10	(52,7	%)	випадках,	ретроградно	та	в	шунти	–	
в	7	(36,8	%)	випадках,	антеградно	та	ретроградно	–	у	
2	(10,5	%)	випадках.

У	групі	1	було	виконано	2	(40	%)	операції	Bentall–
de	 Bono,	 2	 (40	 %)	 операції	 супракоронарного	 про-
тезування	 висхідної	 аорти	 з	 корекцією	 півдуги.	 Ще	
1	(20	%)	пацієнту	виконали	супракоронарне	протезу-
вання	висхідної	аорти	(таблиця	3).	У	свою	чергу	в	гру-
пі	2	виконували:	6	(42,9	%)	операцій	супракоронарно-
го	протезування	висхідної	аорти	з	корекцією	півдуги	
та	4	(28,7	%)	операції	супракоронарного	протезування	
висхідної	аорти.	Такі	оперативні	втручання,	як	Wheat	
з	 півдугою,	 супракоронарне	 протезування	 висхідної	
аорти	 з	 корекцією	 півдуги	 та	 субтотальним	 дебран-
чингом,	Wolfe,	 супракоронарне	 протезування	 висхід-
ної	аорти,	дуги	та	низхідної	грудної	аорти	були	вико-
нані	по	1	(7,1	%)	операції	відповідно.

У	групі	1	у	більшості	випадків	(4	(80	%))	було	ви-
конано	 аорто-коронарне	 шунтування	 однієї	 коро-
нарної	 артерії	 (таблиця	 4).	 Ще	 в	 1	 (20	 %)	 випадку	
було	 виконано	 мамарно-коронарне	 шунтування.	 У	
групі	2	 в	6	 (42,9	%)	випадках	було	виконано	аорто-
коронарне	 шунтування	 однієї	 коронарної	 артерії,	 в	
4	 (28,6	%)	випадках	шунтували	2	коронарні	артерії,	
в	 3	 (21,4	%)	 випадках	 було	шунтовано	 3	 коронарні	
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артерії.	В	1	(7,1	%)	випадку	виконали	мамарно-коро-
нарне	шунтування.	

Слід	 зазначити,	 що	 техніка	 виконання	 операцій	
при	розшаровуючих	аневризмах	аорти,	незалежно	від	
наявності	чи	відсутності	синдрому	Марфана,	не	відріз-
нялась.	В	усіх	випадках	проводили	максимальну	про-
філактику	неспроможності	судинних	швів.

У	 своїй	 практиці	 у	 цієї	 когорти	 пацієнтів	 ми	 не	
нехтуємо	 використанням	 тефлонових	 смужок	 для	
герметизації	 аортальних	 анастомозів	 (дистальних	 і	
проксимальних),	а	також	використанням	місцевих	ге-
мостатиків,	 що	 в	 сукупності	 покращує	 безпосередні	
результати	хірургічних	втручань.	

Результати.	 Усього	 спостерігалось	 9	 (47,4	 %)	
ускладнень	у	19	прооперованих	пацієнтів.	Порівняль-
ний	 аналіз	 кількісних	 та	 якісних	 показників	 усклад-
нень,	 що	 виникли	 в	 ранньому	 післяопераційному	
періоді,	 представлено	 в	 таблиці	 5.	 Як	 видно	 з	 даних	

таблиці,	незважаючи	на	наявність	синдрому	Марфана,	
саме	ця	група	мала	мінімальну	кількість	ускладнень.	
Правобічний	 гемоторакс	 з	 подальшою	 реторакото-
мією	виник	в	одному	випадку,	джерелом	кровотечі	ви-
явилась	гілка	правої	грудної	артерії	з	дренуванням	в	
праву	плевральну	порожнину.	При	цьому	анастомози	
центральних	судин	без	порушення	герметизації.	

У	групі	2	спостерігалося	8	ускладнень.	У	2	(14,2	%)	
випадках	було	виявлено	гемоперикард	з	тампонадою	
серця,	 за	 рахунок	 неспроможності	 проксимальних	
швів	у	місці	анастомозу	венозного	аутотрансплантата	
з	 судинним	 протезом;	 гіпертермію,	 спонтанний	 пра-
вобічний	пневмоторакс,	парез	кишківника,	правобіч-
ний	 пневмоторакс,	 гострий	 лівобічний	 пієлонефрит,	
гостре	порушення	мозкового	кровообігу	за	ішемічним	
типом,	 в	 басейні	 передньої	 мозкової	 артерії,	 серед-
ньої	мозкової	артерії	справа	та	зліва	було	виявлено	по	
1	(7,1	%)	випадку.	Таким	чином,	слід	зауважити,	що	на-
явність	 синдрому	Марфана	 з	порушенням	структури	
стінки	судин	суттєво	не	збільшує	частоту	виникнення	
хірургічних	ускладнень	за	умови	максимальної	профі-
лактики	кровотечі.

Порівняння	 інтраопераційних	 показників,	 таких	
як	 середній	 час	 перфузії,	 середній	 час	 перетискання	
аорти	та	середня	крововтрата	вказує	на	те,	що	дослі-
джувані	групи	пацієнтів	значуще	не	відрізняються	за	
цими	показниками	(таблиця	6).

Одними	з	основних	показників,	які	оцінюють	піс-
ляопераційне	 відновлення	 пацієнта,	 є	 тривалість	
перебування	пацієнта	в	реанімації	та	час	перебуван-
ня	 на	 штучній	 вентиляції	 легень	 (ШВЛ).	 У	 нашому	
дослідженні	 середня	 тривалість	ШВЛ	 в	 обох	 групах	
майже	не	відрізнялась	та	становила	33,6	і	31,9	годи-
ни	для	пацієнтів	із	синдромом	Марфана	та	без	нього 
(таблиця	7).

Таблиця 3 
Види виконаних оперативних втручань у пацієнтів  
груп 1 і 2

Назва оперативного втру-
чання

Група 1 (n = 5)
n/%

Група 2 (n = 14)
n/%

Операція Bentall-de Bono 2/40 –
Операція Wheat з півдугою – 1/7,1
Супракоронарне протезу-
вання висхідної аорти з 
корекцією півдуги

2/40 6/42,9

Супракоронарне протезу-
вання висхідної аорти з 
корекцією півдуги та суб-
тотальним дебранчингом

– 1/7,1

Супракоронарне протезу-
вання висхідної аорти 1/20 4/28,7

Операція Wolfe – 1/7,1
Супракоронарне проте-
зування висхідної аорти, 
дуги та низхідної грудної 
аорти

– 1/7,1

Таблиця 4 
Співвідношення об’єму проведеного коронарного 
шунтування в групах 1 і 2

Об’єм проведеного 
шунтування КА

Група 1 (n = 5)
n/%

Група 2 (n = 14)
n/%

Шунтування 1 КА 4/80 6/42,9
Шунтування 2 КА – 4/28,6
Шунтування 3 КА – 3/21,4
МКШ 1 1/20 1/7,1

Примітка.	КА	–	коронарна	артерія,	МКШ	–	мамарно-коронарне	
шунтування.

Таблиця 5 
Розподіл ускладнень за групами

Ускладнення
Група 1 (n = 5)

n/%
Група 2 (n = 14)

n/%
Правобічний гемоторакс, з 
подальшою реторакотомією 1/20 –

Гіпертермія – 1/7,1
Спонтанний правобічний 
пневмоторакс – 1/7,1

Гемоперикард, тампонада 
серця – 2/14,2

Парез кишківника – 1/7,1
Правобічний пневмоторакс – 1/7,1
Гострий лівобічний пієло-
нефрит – 1/7,1

Гостре порушення мозково-
го кровообігу – 1/7,1
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Патологія аорти

Незважаючи	на	те	що	обидві	групи	пацієнтів	на	до-
операційному	етапі	належали	до	вкрай	складних,	се-
редній	час	перебування	в	реанімації	був	тривалішим	у	
пацієнтів	з	групи	2,	проте	різниця	також	не	мала	ста-
тистичного	значення	(р	>	0,05)	(таблиця	7).

Основним	 лабораторним	 показником	 для	 оціню-
вання	ефективності	шунтування	коронарних	артерій	
при	порівнянні	обох	груп	був	КФК-МВ	у	ранньому	піс-
ляопераційному	періоді.	На	перший	погляд,	цей	показ-
ник	у	групі	1	є	більшим	і	становить	88,5	±	105,9	од/л	
за	показник	групи	2	–	71,3	±	68,1	од/л,	проте	різниця	
між	значеннями	рівня	ферменту	в	післяопераційному	
періоді	не	є	статистично	значущою	(р	>	0,05).

Зміни	 кінцевого	 діастолічного	 об’єму	 (КДО)	 спо-
стерігалися	в	обох	групах	у	післяопераційному	періо-
ді.	Найбільш	значуща	динаміка	середнього	КДО	відбу-
лась	у	групі	1,	а	саме	зменшення	з	221,0	мл	до	196,5	мл.	
У	свою	чергу	в	групі	2	показник	середнього	КДО	змен-
шився	з	145,6	мл	до	132,2	мл	(таблиця	8).

Летальних	 випадків	 в	 обох	 групах	 не	 спостеріга-
лось,	незважаючи	на	наявність	розшарування	аорти	і	
високий	ступінь	вихідної	важкості	обох	груп	хворих.

Обговорення.	За	даними	Jayarajan	et	al.,	частота	ІХС	
у	пацієнтів	із	синдромом	Марфана	є	нижчою,	ніж	у	за-
гальній	популяції,	у	5	разів	[1],	що,	ймовірно,	пов’язано	
з	нижчим	середнім	віком	у	пацієнтів	цієї	когорти.	Важ-
ливим	питанням	на	сьогодні	залишається	вплив	син-
дрому	Марфана	на	післяопераційні	результати	у	паці-
єнтів	із	розшаруванням	аорти	та	ІХС.	

Jayarajan	 et	 al.	 [1]	 вказують	 на	 збільшення	 після-
операційних	 кровотеч	 та	 тривалості	ШВЛ,	 проте	 не-
має	 даних	 за	 летальність	 у	 цій	 групі.	 У	 нашому	 до-
слідженні	 середній	вік	 групи	пацієнтів	 із	 синдромом	
Марфана	 становив	 40,2	 (±	 5,4)	 року,	 а	 пацієнтів	 без	
синдрому	Марфана	60,0	(±	6,5)	року.	Проте	наявність	
ІХС	в	поєднанні	із	синдромом	Марфана	і	розшаруван-
ням	 аорти	 спонукає	 до	 дослідження	 такої	 когорти	
пацієнтів.	Деякі	дослідники	також	повідомляють	про	
випадки	аневризм	коронарних	артерій	у	пацієнтів	 із	
синдромом	Марфана	[6,	7,	8],	а	також	досить	частими	
є	випадки	розшарувань	вічок	коронарних	артерій	при	
розшаруванні	аорти	у	пацієнтів	із	синдромом	Марфа-
на	[9,	10].	Значно	молодший	вік	хворих	у	групі	із	син-
дромом	Марфана	свідчить	про	значний	вплив	цієї	па-
тології	на	прискорене	формування	аневризматичних	
змін	в	 аорті,	що	потребують	хірургічного	втручання.	
Про	 більш	 несприятливі	 морфологічні	 зміни	 в	 аорті	
саме	при	синдромі	Марфана	свідчить	більша	кількість	
гострих	 розшаровуючих	 аневризм,	 частота	 яких	 за	
нашими	даними	сягала	80	%	на	відміну	від	порівню-
ваної	групи,	де	гостре	розшарування	спостерігалось	у	
21,4	%	пацієнтів.	Середній	діаметр	кореня	аорти	та	ви-
східної	аорти	при	синдромі	Марфана	становили	6,1	см	
та	5,8	см	на	відміну	від	аналогічних	показників	групи	
порівняння,	які	склали	4,4	см	та	5,0	см	відповідно.	Це	
також	підтверджує	дані	про	більш	глибокі	 структур-
ні	зміни	стінки	аорти	саме	при	синдромі	Марфана,	що	
може	 вплинути	 на	 технічні	 особливості	 проведення	
хірургічного	втручання	саме	у	цієї	когорти	хворих.

Для	 синдрому	Марфана	 не	 характерні	 атероскле-
ротичні	 ураження	 коронарних	 артерій,	 що	 може	 бу-
ти	пов’язано	 з	молодим	віком	пацієнтів.	 У	 більшості	
випадків	 погіршення	 коронарного	 кровообігу	 було	
пов’язано	 з	 деформацію	 вічок	 коронарних	 артерій	
унаслідок	розшарування	аорти.	

У	нашому	дослідженні	ми	оцінювали	вплив	наяв-
ності	 синдрому	 Марфана	 на	 результати	 хірургічної	
корекції	 розшарування	 аорти	 та	 шунтування	 коро-
нарних	артерій.	Саме	ця	вузька	когорта	мало	описана	
в	літературі	і	тому	потребує	детального	вивчення.	За	
результатами	нашого	дослідження,	можна	 стверджу-
вати,	що	синдром	Марфана	істотно	не	впливає	на	ре-
зультати	хірургічного	лікування,	 за	 умови	ретельно-

Таблиця 6 
Характеристика показників перфузії в обох підгрупах

Показник
Група 1  
(n = 5)

Група 2  
(n = 14) р-value

Середній час 
перфузії (штучного 
кровообігу), хв
M ± SD

305,5 ± 53,7 280,1 ± 66,0 > 0,05

Середній час пере-
тискання аорти, хв
M ± SD

166,8 ± 44,6 162,18 ± 53,7 > 0,05

Середня крововтрата, 
мл M ± SD 716,7 ± 419,3 684,6 ± 339,4 > 0,05

Таблиця 7 
Тривалість ШВЛ та перебування у відділенні інтенсивної 
терапії

Показник
Група 1  
(n = 5)

Група 2  
(n = 14) p-value

Середній час до екстубації, год
M ± SD 33,6 31,9 > 0,05

Тривалість перебування в реа-
німації, днів M ± SD 8,5 10,7 > 0,05

Таблиця 8 
Характеристика доопераційного та післяопераційного 
кінцевого діастолічного об’єму в групах 1 та 2

Показник Група 1 (n = 5) Група 2 (n = 14)
КДО доопераційний, мл
M ± SD 221,0 145,6

КДО післяопераційний, 
мл, M ± SD 196,5 132,2
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го	підходу	до	планування	операції,	 а	 також	викорис-
тання	 всіх	 доступних	 інтраопераційних	 методів,	 які	
знижують	ризик	післяопераційних	ускладнень.	У	цієї	
когорти	пацієнтів	це	підтверджується	аналізом	таких	
показників,	 як	 тривалість	 перебування	 в	 реанімації,	
тривалість	перебування	на	ШВЛ	та	післяопераційний	
рівень	КФК-МВ	(р	>	0,05).	Під	час	аналізу	даних,	таких	
як	середній	час	перфузії	(штучного	кровообігу),	серед-
ній	 час	 перетискання	 аорти	 та	 інтраопераційна	 кро-
вовтрата,	 суттєвої	 різниці	 між	 групами	 не	 виявлено	 
(p	 >	 0,05).	 Невелика	 вибірка	 пацієнтів	 спонукає	 до	
подальших	 досліджень	 цієї	 групи	 і	 потребує	 значно	
глибшого	дослідження,	що	дасть	змогу	детальніше	до-
слідити	та	описати	цю	когорту	хворих.	

Висновки
1.	 Синдром	Марфана	 значно	 прискорює	 формування	
аневризми	аорти,	а	також	робить	її	більш	небезпеч-
ною	 у	 виникненні	 гострого	 розшарування.	 Це	 під-
тверджує	дані	про	більш	глибокі	 структурні	 зміни	
стінки	аорти	саме	при	синдромі	Марфана,	що	може	
вплинути	на	технічні	особливості	проведення	хірур-
гічного	втручання	саме	у	цієї	когорти	хворих.

2.	 Ураження	коронарних	артерій	при	розшаровуючих	
аневризмах	аорти	при	синдромі	Марфана	більшою	
мірою	 пов’язане	 із	 залученням	 їх	 вічок	 у	 процес	
розшарування.	Тільки	в	окремих	випадках	причи-
ною	 ураження	 коронарних	 артерій	 можуть	 бути	
атеросклеротичні	ураження.

3.	 Застосування	 всіх	 методів	 профілактики	 крово-
течі,	 а	 також	 захисту	 міокарда	 дозволяє	 викона-
ти	 операцію	 у	 пацієнтів	 із	 синдромом	Марфана	 з	
мінімальним	 ризиком	 виникнення	 ускладнень	 та	
хорошими	результатами,	що	є	зіставними	з	анало-
гічною	групою	без	синдрому	Марфана.
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Surgical Correction of Dissecting Aortic Aneurysms Combined with Coronary Bypass Surgery  
in Marfan Syndrome

Ihor I. Zhekov, Vitalii I. Kravchenko, Oleh I. Sarhosh, Iryna A. Osadovska, Anatoliy V. Rudenko
National Amosov Institute of Cardiovascular Surgery of the National Academy of Medical Sciences of Ukraine, Kyiv, Ukraine

Abstract
Introduction.	The	cohort	of	patients	with	aortic	dissection	and	coronary	heart	disease	is	very	complex,	and	their	

surgical	 treatment	remains	a	relevant	and	debatable	topic	to	this	day.	The	presence	of	Marfan	syndrome	(MS)	makes	
this	difficult	group	of	patients	even	more	challenging.	In	this	work,	we	present	our	own	seven-year	experience	with	the	
analysis	of	the	impact	of	MS	on	the	results	of	surgical	treatment	of	patients	with	dissecting	aortic	aneurysm	and	coronary	
heart	disease.

Materials and methods.	Nineteen	consecutive	cases	of	dissection	of	the	aorta	combined	with	lesions	of	the	coronary	
arteries	were	analyzed.	All	the	patients	were	operated	at	the	premises	of	the	National	Amosov	Institute	of	Cardiovascular	
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Surgery	of	the	National	Academy	of	Medical	Sciences	of	Ukraine	from	2013	to	2022.	Among	them,	15	operations	(78.9%)	
were	performed	 for	 type	A	acute	dissection	of	 the	aorta,	4	 (21.1%)	 for	 type	A	chronic	dissection	of	 the	aorta.	Of	 the	
19	operated	patients,	5	(26.3%)	had	a	diagnosed	MS,	14	(73.7%)	were	the	control	group	of	patients	with	aortic	dissection	
correction	and	aortocoronary	bypass	without	MS.

Results.	A	comparative	analysis	of	two	groups	of	patients	showed	more	profound	structural	changes	of	the	aortic	wall	
especially	with	MS,	which	may	affect	the	technical	features	of	surgical	intervention	in	this	cohort	of	patients.	Analysis	of	
the	mean	time	of	perfusion,	aortic	clamping	and	intraoperative	blood	loss	showed	that	the	above	indicators	were	not	
significantly	different	in	both	groups	(p	>	0.05).	Indicators	such	as	length	of	stay	in	the	intensive	care	unit,	length	of	stay	
on	a	ventilator,	 and	 the	postoperative	 level	of	 creatine	phosphokinase-MB	also	were	not	 significantly	different	 in	 the	
observed	groups.

Discussion.	In	our	study,	we	evaluated	the	effect	of	the	presence	of	MS	on	the	results	of	surgical	correction	of	aortic	
dissection	and	coronary	artery	bypass	grafting.	According	to	the	results	of	our	study,	it	can	be	stated	that	MS	does	not	
significantly	affect	the	results	of	surgical	treatment,	provided	that	careful	approach	to	planning	the	operation	is	employed,	
and	all	available	intraoperative	methods	that	reduce	the	risk	of	postoperative	complications	are	used.

Conclusions.	MS	significantly	accelerates	 the	 formation	of	aortic	aneurysm,	and	also	makes	 it	more	dangerous	 in	
the	occurrence	of	acute	dissection.	 In	 the	group	of	patients	with	MS,	damage	 to	coronary	arteries	 in	most	 cases	was	
associated	with	their	involvement	in	the	process	of	dissection,	and	only	in	some	cases	with	atherosclerotic	lesions.	The	
use	of	all	methods	of	bleeding	prevention,	as	well	as	myocardial	protection,	allows	to	perform	surgery	in	patients	with	
MS	with	minimal	risk.

Keywords: ischemic heart disease, aortic dissection, atherosclerotic disease, spontaneous dissection of coronary arteries, 
circulatory arrest, antegrade and retrograde cerebral perfusion, Wolfe procedure, Bentall-De Bono procedure, prosthetics of 
the ascending aorta.
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