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ÑÈÍÄÐÎÌ ÌÀÐÔÀÍÀ:
ÑÒÀÍ ÕÂÎÐÈÕ Ï²ÑËß Õ²ÐÓÐÃ²×ÍÎÃÎ Ë²ÊÓÂÀÍÍß

Æóðàºâ Ð.Ê.1, Êðàâ÷åíêî ².Ì.2, Êðàâ÷åíêî Â.².2

1 Ëüâ³âñüêèé íàö³îíàëüíèé ìåäè÷íèé óí³âåðñèòåò ³ìåí³ Äàíèëà Ãàëèöüêîãî (Ëüâ³â)
2 ÄÓ «Íàö³îíàëüíèé ³íñòèòóò ñåðöåâî-ñóäèííî¿ õ³ðóðã³¿ ³ìåí³ Ì.Ì. Àìîñîâà ÍÀÌÍ» (Êè¿â)

Îáñòåæåíî 34 õâîðèõ íà ÑÌ (24 ÷îëîâ³ê³â – 70,6%, 10 æ³íîê – 29,4%) â³êîì â³ä 22 äî 70
ðîê³â. Ñåðåäí³é â³ê ïàö³ºíò³â íà ìîìåíò îïåðàö³¿ ñòàíîâèâ 37,9±12,5 ð. Îáñòåæåííÿ ïðî-
âîäèëè ÷åðåç 5,9±3,8 ð. ï³ñëÿ îïåðàö³¿. Ñåðåäí³é ä³àìåòð àîðòè íà ð³âí³ ñèíóñ³â Âàëüñàëü-
âè ï³ä ÷àñ îïåðàö³¿ ñêëàâ 7,6±0,6 ñì. Ïîêàçíèê Z-Score äî îïåðàö³¿ – 12,9±4,3. Ñåðåäí³é
òåðì³í â³ä ìîìåíòó âñòàíîâëåííÿ ä³àãíîçó ÑÌ äî îïåðàòèâíîãî âòðó÷àííÿ ç ïðèâîäó àíå-
âðèçìè àîðòè – 9,6±5,9 ðîê³â. Â³ääàëåíèé ñòàí ï³ñëÿ îïåðàòèâíîãî ë³êóâàííÿ ó âñ³õ õâî-
ðèõ áóâ çàäîâ³ëüíèé, ïîêàçíèêè ãåìîäèíàì³êè ñòàá³ëüí³. Ñåðåäíÿ ñèñòåìíà îö³íêà ñèìï-
òîì³â ³ òåñò³â õâîðîãî íà ÑÌ ñêëàëà 8,0±3,2 áàëà.

Êëþ÷îâ³ ñëîâà: ñèíäðîì Ìàðôàíà, àíåâðèçìà àîðòè, ñòàí õâîðèõ, àíòðîïîìåòð³ÿ.

Ïðîãðåñóþ÷à åêòàç³ÿ âèñõ³äíî¿ àîðòè ó õâîðèõ íà ñèíäðîì Ìàðôàíà (ÑÌ), ÿêà çãîäîì
ïðèçâîäèòü äî ôîðìóâàííÿ àíåâðèçìè àîðòè, ôàòàëüíîãî ðîçðèâó àîðòè àáî ðîçðèâó ç ðîç-
øàðóâàííÿì ¿¿ ñò³íêè, çàëèøàºòüñÿ àêòóàëüíîþ ïðîáëåìîþ. Ðàííÿ ä³àãíîñòèêà òà ñâîº÷àñ-
íå õ³ðóðã³÷íå ë³êóâàííÿ ó öèõ õâîðèõ º íàäçâè÷àéíî âàæëèâèì ³ çíà÷íî çá³ëüøóº òðèâàë³ñòü
æèòòÿ [5, 6]. ÑÌ – öå ãåíåòè÷íå çàõâîðþâàííÿ, óñïàäêîâàíå çà àâòîñîìíî-äîì³íàíòíèì
òèïîì ç õàðàêòåðíèì óðàæåííÿì ñåðöåâî-ñóäèííî¿ ñèñòåìè, ñêåëåòó òà î÷åé. Óðàæåííÿ àîðòè
ïðè ÑÌ ðåºñòðóþòü ó 65–100 % âèïàäê³â [1]. Ñïàäêîâèé äåôåêò ñïîëó÷íî¿ òêàíèíè ïðèç-
âîäèòü äî óðàæåííÿ ñåðöåâî-ñóäèííî¿ ñèñòåìè, à ñàìå – åêòàç³¿ ñèíóñ³â Âàëüñàëüâè, àîðòà-
ëüíî¿ ðåãóðã³òàö³¿, àíåâðèçìè àîðòè, ïðîëàïñó ì³òðàëüíîãî êëàïàíà [4, 7].

Ìåòà ðîáîòè – äîñë³äèòè ñòàí õâîðèõ ï³ñëÿ îïåðàö³¿ ç ïðèâîäó àíåâðèçìè âèñõ³äíîãî
â³ää³ëó àîðòè ó õâîðèõ íà ÑÌ.

Îá’ºêò ³ ìåòîäè äîñë³äæåííÿ. Ó 2011 ðîö³ áóëè îáñòåæåí³ 34 õâîðèõ íà ÑÌ (24 ÷îëîâ³ê³â
– 70,6%, 10 æ³íîê – 29,4%) â³êîì â³ä 22 äî 70 ðîê³â (ñåðåäí³é â³ê – 43,7±13,4 ð.), ïðîîïåðî-
âàí³ â ïåð³îä ç 1996 ð. ïî 2010 ð. ç ïðèâîäó àíåâðèçìè âèñõ³äíîãî â³ää³ëó àîðòè (Íàö³îíà-
ëüíèé ²íñòèòóò ñåðöåâî-ñóäèííî¿ õ³ðóðã³¿ ³ìåí³ Ì.Ì. Àìîñîâà). Ï³ñëÿ îïåðàö³¿ ïðîéøëî:
0–5 ðîê³â ó 13 õâîðèõ (38,2%), 5–10 ðîê³â – ó 16 (47,1%), ïîíàä 10 ðîê³â – ó 5 (14,7%).
Ñåðåäí³é â³ê õâîðèõ íà ìîìåíò îïåðàö³¿ ñòàíîâèâ 37,9±12,5 ð. Ä³àãíîç ÑÌ âèñòàâëÿëè çà
êðèòåð³ÿìè Ghent Nosology [3]. Óñ³ì ïðîîïåðîâàíèì ïðîâîäèëîñÿ äåòàëüíå êë³í³÷íå îá-
ñòåæåííÿ. Âèçíà÷àëè òàê³ àíòðîïîìåòðè÷í³ ïîêàçíèêè: çð³ñò, ìàñó ò³ëà, ïëîùó ïîâåðõí³
ò³ëà, ðîçìàõ ðóê, ð³çíèöþ ì³æ ðîçìàõîì ðóê ³ çðîñòîì, ðîçì³ð êèñò³, ñï³ââ³äíîøåííÿ êèñòü/
çð³ñò, ðîçì³ð ñòîïè, ñï³ââ³äíîøåííÿ ñòîïà/çð³ñò, äîâæèíó âêàç³âíîãî ïàëüöÿ, íèæí³é ñå-
ãìåíò, âåðõí³é ñåãìåíò, ñï³ââ³äíîøåííÿ âåðõíüîãî ñåãìåíòó äî íèæíüîãî, ðîçãèíàííÿ
ë³êòüîâèõ ñóãëîá³â, òåñò âåëèêîãî ïàëüöÿ ³ çàï’ÿñòÿ. Óñ³ì õâîðèì ïðîâîäèëîñÿ åõîêàðä³î-
ãðàô³÷íå îáñòåæåííÿ ñåðöÿ òà ñó÷àñíà ä³àãíîñòèêà ïàòîëîã³¿ îðãàíà çîðó.

Ðåçóëüòàòè äîñë³äæåííÿ òà ¿õ îáãîâîðåííÿ. Àíàë³ç ³ñòîð³é õâîðîá ïàö³ºíò³â ³ç ÑÌ ïîêà-
çàâ, ùî á³ëüø³ñòü áóëà ïðîîïåðîâàíà óðãåíòíî ç ïðèâîäó ðîçøàðîâóþ÷î¿ àíåâðèçìè âè-
ñõ³äíîãî â³ää³ëó àîðòè òà íåäîñòàòíîñò³ ÀÊ. Ó âñ³õ õâîðèõ áóâ âèÿâëåíèé çíà÷íèé ñòóï³íü
íåäîñòàòíîñò³ ÀÊ. Ñåðåäí³é ä³àìåòð àîðòè íà ð³âí³ ñèíóñ³â Âàëüñàëüâè ï³ä ÷àñ îïåðàö³¿
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ñêëàâ 7,6±0,6 ñì (ì³í³ìàëüíèé – 4,6 ñì; ìàêñèìàëüíèé – 11,2 ñì), ùî çíà÷íî âèùå â³ä
ðåêîìåíäîâàíîãî ïîêàçíèêà äëÿ õ³ðóðã³÷íîãî ë³êóâàííÿ ³ ñâ³ä÷èòü ïðî ï³çíº çâåðòàííÿ çà
äîïîìîãîþ (â³äòÿãóâàííÿ) îïåðàö³¿. Ïîêàçíèê Z-Score äî îïåðàö³¿ ñêëàâ 12,9±4,3 (íîðìà
äî 2), ùî ñâ³ä÷èòü ïðî âèðàæåíó åêòàç³þ àîðòè. Á³ëüø³ñòü õâîðèõ (28–87,9%) äî îïåðàö³¿
çíàëè ïðî ÀÀ ³ ïðî òå, ùî ¿ì áóëî ðåêîìåíäîâàíî îïåðàòèâíå ë³êóâàííÿ, àëå íà îïåðàö³þ
ïîãîäèëèñÿ ëèøå òîä³, êîëè áóëè âèÿâëåí³ îçíàêè ãîñòðîãî ðîçøàðóâàííÿ àîðòè. Ó 5 ïà-
ö³ºíò³â (12,1%) ðîçøàðóâàííÿ àîðòè ñòàëîñÿ ïðè íîðìàëüíîìó ðîçì³ð³ àîðòè, à åêòàç³ÿ
íàðîñòàëà âæå ó ñòàö³îíàð³. Ñåðåäí³é òåðì³í â³ä ìîìåíòó âñòàíîâëåííÿ ä³àãíîçó ÑÌ äî
îïåðàòèâíîãî âòðó÷àííÿ ç ïðèâîäó àíåâðèçìè àîðòè ñêëàâ 9,6±5,9 ðîê³â. Óñ³ì õâîðèì áóëà
ïðîâåäåíà îïåðàö³ÿ Áåíòàëëà (çàì³íà ÀÊ ³ âèñõ³äíî¿ àîðòè ç ðå³ìïëàíòàö³ºþ â³÷îê â³íöå-
âèõ àðòåð³é ó ñóäèííèé ïðîòåç). Ñòàí ïðîîïåðîâàíèõ áóâ çàäîâ³ëüíèé.

Â³ääàëåíèé ñòàí õâîðèõ ï³ñëÿ îïåðàö³¿ (÷åðåç 5,9±3,8 ð.) áóâ çàäîâ³ëüíèé, ïîêàçíèêè
ãåìîäèíàì³êè ñòàá³ëüí³: ñèñòîë³÷íèé ÀÒ – 135,9±19,6 ìì ðò.ñò., ä³àñòîë³÷íèé – 86,4±12,9
ìì ðò.ñò.; ÷àñòîòà ïóëüñó – 75,0±7,0 óä./õâ.

Äåôîðìàö³ÿ ãðóäíî¿ êë³òêè âèÿâëåíà ó 23 õâîðèõ (67,6%). Ê³ëåïîä³áíà äåôîðìàö³ÿ – ó
17 õâîðèõ (73,9%), âîðîíêîïîä³áíà – ó 6 (26,1%); ñêîë³îç – ó 32 (94,1%). Çì³íè ê³íö³âîê:
àðàõíîäàêòèë³ÿ – ó 30 (88,2%); çìåíøåííÿ ðîçãèíàííÿ ë³êòüîâèõ ñóãëîá³â (êóò <170°) – ó 6
(17,6%); ê³íñüêà ñòîïà – ó 22 (64,7%). Çì³íè ÷åðåïà ³ îáëè÷÷ÿ: äîë³õîöåôàë³ÿ – ó 30 (88,2%);
ãîòè÷íå ï³äíåá³ííÿ – ó 33 (95,0%); «ç³ì’ÿò³» âóøí³ ìóøë³ – ó 4 (11,8%); ï³äâèùåíà åëàñòè÷-
í³ñòü âóøíèõ ìóøëåé – ó 10 (29,4%). Çì³íè ñóãëîá³â: íåñòàá³ëüí³ñòü – ó 7 (20,6%); âàëüãóñíà
äåôîðìàö³ÿ ñòîïè ³ ïëîñêîñòîï³ñòü – ó 21 (61,8%). Ñåðåäíÿ ñèñòåìíà îö³íêà ñèìïòîì³â ³
òåñò³â õâîðîãî íà ÑÌ ñêëàëà 8,0±3,2 áàëà, ùî âèùå â³ä ïîêàçíèêà íîðìè (íîðìà äî 7) [2].

Á³ëüø³ñòü àíòðîïîìåòðè÷íèõ ïîêàçíèê³â ó õâîðèõ íà ÑÌ º âèùèìè, í³æ ñåðåäí³ ó
ïîïóëÿö³¿ (çð³ñò – 184,7±8,5 ñì, ìàñà ò³ëà – 82,2±18,8 êã, ïëîùà ïîâåðõí³ ò³ëà – 2,0±0,2 ì2,
ðîçìàõ ðóê – 192,0±8,8 ñì, ð³çíèöÿ ì³æ ðîçìàõîì ðóê ³ çðîñòîì –7,3±3,1 ñì, ðîçì³ð êèñò³
– 22,4±2,4 ñì, ðîçì³ð ñòîïè – 28,7±2,5 ñì, äîâæèíà âêàç³âíîãî ïàëüöÿ – 10,5±1,2 ñì, íè-
æí³é ñåãìåíò – 98,9±8,1 ñì, âåðõí³é ñåãìåíò – 85,8±4,6 ñì. Ïîçèòèâíèé òåñò âåëèêîãî
ïàëüöÿ âèÿâëåíèé ó 15 õâîðèõ (44,1%), ïîçèòèâíèé òåñò çàï’ÿñòÿ – ó 24 (70,6%).

Ó 28 ïàö³ºíò³â (82,4%) ç ÑÌ áóëî âèÿâëåíî ïðîëàïñ ì³òðàëüíîãî êëàïàíà, ó 31 (91,2%)
– íåäîñòàòí³ñòü ì³òðàëüíîãî êëàïàíà ç ðåãóðã³òàö³ºþ, ó 26 (76,5%) – íåäîñòàòí³ñòü òðèêó-
ñï³äàëüíîãî êëàïàíà. Ôóíêö³ÿ ïðîòåçà ó âñ³õ õâîðèõ áóëà äîáðà, ðîáîòà øòó÷íîãî ÀÊ çà-
äîâ³ëüíà.

Ïðè îáñòåæåíí³ îðãàíà çîðó àíîìàë³¿ ðåôðàêö³¿ âèÿâëåíî ó 22 õâîðèõ (64,7%), ñåðåä
íèõ ì³îï³ÿ òà ì³îï³÷íèé àñòèãìàòèçì – ó 18 (52,9%), åêòîï³ÿ êðèøòàëèê³â ó 6 (17,6%),
â³äøàðóâàííÿ ñ³òê³âêè – â îäíîãî, ãëàóêîìà ó 5 (14,7%), ñóõ³ñòü î÷åé ó 28 õâîðèõ (82,4%).

Âñå íàâåäåíå âèùå ñâ³ä÷èòü ïðî äîáð³ â³ääàëåí³ ðåçóëüòàòè õ³ðóðã³÷íîãî ë³êóâàííÿ õâî-
ðèõ íà ÑÌ. Îïåðàö³ÿ Áåíòàëëà º îïåðàòèâíèì âòðó÷àííÿì âèáîðó äëÿ ïàö³ºíò³â íà ÑÌ,
çàáåçïå÷óº äîáðó ãåìîäèíàì³êó, ðîáîòó ïðîòåçà òà ïðîäîâæóº òåðì³í æèòòÿ.

Âèñíîâêè

1. Àíàë³ç ³ñòîð³é õâîðîá ïàö³ºíò³â ³ç ÑÌ ïîêàçàâ, ùî âñ³ âîíè áóëè ïðîîïåðîâàí³ óðãåí-
òíî ç ïðèâîäó ðîçøàðîâóþ÷î¿ àíåâðèçìè âèñõ³äíîãî â³ää³ëó àîðòè òà çíà÷íîãî ñòóïå-
íÿ íåäîñòàòíîñò³ ÀÊ.

2. Ñåðåäí³é ä³àìåòð àîðòè íà ð³âí³ ñèíóñ³â Âàëüñàëüâè ï³ä ÷àñ îïåðàö³¿ ñêëàâ 7,6±0,6 ñì
(ì³í³ìàëüíèé – 4,6 ñì; ìàêñèìàëüíèé – 11,2 ñì); ïîêàçíèê Z-Score äî îïåðàö³¿ ñêëàâ
12,9±4,3 (íîðìà äî 2); ñåðåäí³é òåðì³í â³ä ìîìåíòó âñòàíîâëåííÿ ä³àãíîçó ÑÌ äî îïå-
ðàòèâíîãî âòðó÷àííÿ ç ïðèâîäó àíåâðèçìè àîðòè ñòàíîâèâ 9,6±5,9 ðîê³â.
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3. Ñåðåäíÿ ñèñòåìíà îö³íêà ñèìïòîì³â ³ òåñò³â õâîðîãî íà ÑÌ ñêëàëà 8,0±3,2 áàëà, ùî º
âèùå â³ä ïîêàçíèêà íîðìè (íîðìà äî 7). Â³ääàëåíèé ñòàí ï³ñëÿ îïåðàòèâíîãî ë³êó-
âàííÿ ó âñ³õ õâîðèõ áóâ çàäîâ³ëüíèé, ïîêàçíèêè ãåìîäèíàì³êè ñòàá³ëüí³.
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ÑÈÍÄÐÎÌ ÌÀÐÔÀÍÀ: ÑÎÑÒÎßÍÈÅ ÁÎËÜÍÛÕ ÏÎÑËÅ ÕÈÐÓÐÃÈ×ÅÑÊÎÃÎ
ËÅ×ÅÍÈß

Æóðàåâ Ð.Ê., Êðàâ÷åíêî È.Í., Êðàâ÷åíêî Â.È.

Îáñëåäîâàíî 34 áîëüíûõ ÑÌ (24 ìóæ÷èí – 70,6%, 10 æåíùèí – 29,4%) â âîçðàñòå îò 22 äî 70 ëåò.
Ñðåäíèé âîçðàñò ïàöèåíòîâ íà ìîìåíò îïåðàöèè ñîñòàâëÿë 37,9±12,5 ã. Èññëåäîâàíèå ïðîâîäèëè
÷åðåç 5,9±3,8 ã. ïîñëå îïåðàöèè. Ñðåäíèé äèàìåòð àîðòû íà óðîâíå ñèíóñîâ Âàëüñàëüâû ïðè îïåðà-
öèè ñîñòàâèë 7,6±0,6 ñì. Ïîêàçàòåëü Z-Score äî îïåðàöèè – 12,9±4,3. Ñðåäíèé ñðîê îò ìîìåíòà óñòà-
íîâëåíèÿ äèàãíîçà ÑÌ äî îïåðàòèâíîãî âìåøàòåëüñòâà ïî ïîâîäó àíåâðèçìû àîðòû – 9,6±5,9ëåò.
Ñîñòîÿíèå ïîñëå õèðóðãè÷åñêîãî ëå÷åíèÿ ó âñåõ áîëüíûõ áûëî óäîâëåòâîðèòåëüíûì, ïîêàçàòåëè ãå-
ìîäèíàìèêè ñòàáèëüíûå. Ñðåäíÿÿ ñèñòåìíàÿ îöåíêà ñèìïòîìîâ è òåñòîâ áîëüíîãî ÑÌ ñîñòàâèëà
8,0±3,2 áàëëà.

Êëþ÷åâûå ñëîâà: ñèíäðîì Ìàðôàíà, àíåâðèçìà àîðòû, ñîñòîÿíèå áîëüíûõ, àíòðîïîìåòðèÿ.

MARFAN SYNDROME: STATE OF PATIENTS AFTER SURGICAL TREATMENT

Zhurayev R.Ê., Kravchenko I.Ì., Kravchenko V.I.

The study involved 34 patients with MFS (24 males – 70,6%, 10 females – 29,4%) aged 22 to 70 years. The
average age of patients at the time of surgery was 37,9±12,5 years. The study was conducted 5,9±3,8 years, after
surgery. The average diameter of the aorta at the level of sinus of Valsalva before surgery was 7,6±0,6 cm.
Z-Score before surgery – 12,9±4,3. The average time since diagnosis to MFS surgery on an aortic aneurysm –
9,6±5,9 years. Remote postoperative treatment in all patients was satisfactory with stable hemodynamic
parameters. The average systematic score for patient with MFS was 8,0±3,2 points.

Key words: Marfan syndrome, aortic aneurysm, the condition of patients, anthropometry.


