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Z przyjemnoScig witamy w dziale ,Kardiochirurgia” niezwykle cenny artykut pogladowy
0 problemach dysfunkcji zastawki mitralnej u pacjentéw z zespotem Marfana (MFS, Marfan’s
syndrome). W artykule tym Autorzy przedstawili aktualng wiedze na temat epidemiologii,
diagnostyki i leczenia choréb zastawki mitralnej towarzyszacych MFS [1]. Poczynajac od cha-
rakterystycznych dla MFS objawéw, takich jak przerost kosci dtugich, zwichniecie soczewki
oraz tetniaki aorty, niewatpliwie interesujace w prezentowanym materiale jest zwrocenie
uwagi na zaburzenia budowy i dysfunkcje zastawki mitralnej wystepujace w tej chorobie.

Nalezy pamietaé, ze u podtoza zmian narzagdowych u chorych z MFS lezy ztozona choroba
tkanki tgcznej dziedziczona w sposob autosomalny dominujacy. Czestos¢é wystepowania
tego zespotu w wiekszosci zrodet okresla sie jako 0,02% populacji (2-3 przypadki/10 tys.
pacjentow wg wytycznych Europejskiego Towarzystwa Kardiologicznego [ESC, European
Society of Cardiology] z 2010 r. poSwieconych leczeniu dorostych pacjentéw z wrodzonymi
wadami serca) [3]. Podkresla sie zwiazek tej patologii z heterozygotycznymi mutacjami
genu fibryliny 1 (FBN1) i nieprawidtowa aktywnos$cig transformujacego czynnika wzrostu B
(TGF-B, transforming growth factor B), skutkujgcymi zaburzong strukturg tkanki tgcznej
oraz zmianami w budowie zastawek serca [4].

W artykule oméwiono kryteria rozpoznania MFS i zwrécono uwage na wypadanie ptatka
zastawki mitralnej, ktore jest jednym z objawow tego zespotu, oraz w konsekwencji — zwapnienie zastawki mitralne;.
Nalezy podkresli¢, ze w poczatkowym okresie badan w diagnostyce MFS problemu dysfunkcji zastawki mitralnej nie
traktowano jako sktadowego elementu rozpoznania tej patologii [5].

Autorzy precyzyjnie omowili wspotczesne przestanki i wynikajace z nich opcje leczenia farmakologicznego z zastosowa-
niem losartanu i leku beta-adrenolitycznego [1]. Duze nadzieje wiaze sie z ograniczeniem aktywnosci TGF-B i zmniej-
szeniem Srednicy aorty po zastosowaniu losartanu u myszy z mutacja genu FBN1 oraz innych inhibitorow konwertazy
angiotensyny, inhibitorow reniny oraz antagonistow receptorow adrenergicznych (atenolol). Stosowanie lekow z tej
grupy zdecydowanie nalezy do wspotczesnie oczekiwanych standardéw leczenia farmakologicznego chorych z MFS.

W omawianym artykule podkreslono réwniez znaczenie leczenia kardiochirurgicznego i poréwnano wymiane zastawki
mitralnej z jej naprawa. Obecnie technika z wyboru jest chirurgiczna plastyka mitralna, ktorej wyniki takze sg lepsze
w grupie chorych z MFS i ktora jest preferowang metoda leczenia zabiegowego w niedomykalnosci mitralnej niezalez-
nie od pierwotnej etiologii. PodkreSlono znaczenie zachowania geometrii lewej komory w przypadku plastyki zastawki
mitralnej, co wigze sie z poprawa funkcji natywnej zastawki i wiasnego pierscienia, a takze poprawa funkcji skurczowej
serca, trudniejszej w przypadku wszczepienia protezy mitralnej. Jednoczesnie zwrocono uwage na brak mozliwosci
wyeliminowania pierwotnej, bo tkwigcej w strukturze tkanki tgcznej, przyczyny dysfunkcji zastawki.

Z punktu widzenia kardiochirurgii dzieciecej problemy z niedomykalno$cig zastawki mitralnej u pacjentéw z MFS moga
sie pojawiaC wczesSnie w okresach dziecinstwa i pokwitania, a niekiedy bywajg diagnozowane juz w okresie prenatal-
nym. Dlatego nalezy zdecydowanie podkreslié przewage technik naprawy/plastyki niedomykalnej zastawki mitralnej
u dzieci i mtodziezy nad wymiana na jakakolwiek, nawet najwyzszej jakoSci, proteze [6, 7].

W podsumowaniu zwrécono uwage na zalecenia ESC dotyczace leczenia pacjentow z MFS, ktore skupiaja sie gtownie na
dysfunkcji aorty i zastawki aortalnej [1]. W naszej opinii stusznie podkreslono czeste wspotwystepowanie zmian w obre-
bie zastawki mitralnej, ktore moze miec¢ istotne znaczenie dla odlegtej obserwacii i oceny funkcjonalnej chorych z MFS.

Zdecydowanie polecamy Czytelnikom prezentowany artykut jako wartoSciowe Zrodto obecnej, usystematyzowanej
wiedzy na temat dysfunkcji zastawki mitralnej w MFS, Autoréw za$ zachecamy do przedstawienia analitycznego
opracowania wtasnych aktualnych wynikéw leczenia niedomykalnoSci mitralnej w reprezentatywnej grupie pacjentow
Z tym zespotem.
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