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EHOKARDIOGRAFSKA PROCJENA FUNKCIJE 
LIJEVE KOMORE U MARFANOVOM SINDROMU: 

ODNOS PREMA PROGRESIJI DILATACIJE KORIJENA AORTE

ECHOCARDIOGRAPHIC EVALUATION OF 
LEFT VENTRICLE FUNCTION IN THE MARFAN SYNDROME:

RELATION TO PROGRESSION OF AORTIC ROOT DILATATION

Aleksandar M. Lazarević, Satoshi Nakatani*

Sažetak. Cilj studije je bio da se ispita odnos između sistolne i dijastolne funkcije lijeve komore (LK) i 
progresse dilatacije korijena aorte и Marfanovom sindromu (MS). Ispitano je 27 bolesnika (starost 
22 ± 14 godina, 16 muskarca), koji su praćeni dvodimenzionalnim ehokardiografskim pregledima 
(prosječna dužina praćenja 5,2 ± 3,2 godine). Mjereni su dijametri korijena aorte, dijastolni (Dd) i 
sistolni (Ds) dijametar LK, debljina zidova LK, frakcionisano skraéenje LK (FS), teiina (1 do 4) aortne 
(AR) i mitralne (MR) regurgitacije. Takođe su mjereni Doppler-ehokardiografski parametri punjenja LK: 
maksimalna brzina ranog (E) i kasnog (A) punjenja LK, vrijeme deceleracije (VD) talasa E i odnos E/A 
kod svih bolesnika.

Brzina dilatacije korijena aorte, normalizovana и odnosu na dob i površinu tijela, bila je najveća и 
nivou sinusa Valsalve (3 ± 4% godišnje). Bolesnici su podijeljeni и dvije grupe: sa brzom (B, > 3% 
godišnje, 12 bolesnika) i sporom (S, < 3% godišnje, 15 bolesnika) dilatacijom korijena aorte. Nije bilo 
značajne razlike и godinama, visini arterijskog pritiska, dimenzija LK, FS, debljine zidova LK, td^ine MR 
i AR između grupe B i S. Bolesnici и grupi B su imali produženo VD (199 ± 30 prema 172 ±15 ms, 
p = 0,005), niiu amplitudu talasa E (54 ± 14 prema 68 ± 13 cm/s, p = 0,0015) i smanjen odnos brzine 
talasa E i A (1,19 ± 0,35 prema 1,84 ± 0,57, p < 0,005). Nije bilo značajne razlike и amplitudi talasa A 
između dvije grupe. Disekcija aorte (proksimalna Hi distalna) je bila češća и grupi В (7 bolesnika, 58%) 
nego и grupi S (0%, p = 0,005).

Sistolna funkcija LK ne utiče na brzinu progresse dilatacije korijena aorte kod bolesnika sa MS. 
Poremećeno dijastolno punjenje LK, и smislu produiene relaksacije lijeve komore, je bilo češće kod 
bolesnika и grupi B i moze da predstavlja znak disfunkcije LK и bolesnika sa MS, ali i rani, neinvazivni 
marker brze dilatacije korijena aorte.

Ključne riječi: Marfanov sindrom, Ehokardiografija, Aortna disekcija, Funkcija lijeve komore

Uvod

Marfanov sindrom (MS) je urođeno oboljenje 
vezivnog tkiva, nasljeđuje se autosomalno 
dominantno, i često ga prate kardiovaskularni 
poremećaji koji najčešće zahvaéaju aortu, aortnu i 
mitralnu valvulu [1,2]. Pored neposredne koristi u 
postavljanju brze i sigurne dijagnoze kardio-

vaskularnih poremećaja u MS, ehokardiografija 
predstavlja optimalno sredstvo za serijsko praćenje 
ovih bolesnika.

Progresivna dilatacija korijena aorte sa 
tendencijom nastanka disekcije aorte, rupture i 
aortne regurgitacije je najozbiljniji poremeéaj koji je 
odgovoran za skraćenje životnog vijeka u bolesnika 
sa MS [3-5]. Dilatacija korijena aorte je obično
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ograničena na proksimalnu uzlaznu aortu [6]. 
Saopšteno je da 60 do 80% bolesnika sa MS razvije 
dilataciju korijena aorte [7-9]. Učestalost dilatacije 
aorte u MS veoma je varijabilna [10] i, još uvijek, 
nisu utvrđeni svi činioci koji utiču na brzinu rasta 
dijametra aorte [11-13]. Dilatacija aorte i aortna 
regurgitacija su najčešći uzrok dilatacije lijeve 
ko more i popuštanja srca u odraslih bolesnika sa 
MS. Saopšteno je da se disekcija aorte i aortna 
regurgitacija može da javi i u bolesnika sa 
neznatnom dilatacijom aorte [14]. Važno je istaći da 
indikacija za operativni zahvat na uzlaznoj aorti i 
aortnoj valvuli ne zavisi samo od veličine dijametra 
aorte, već i od drugih faktora kao što su godišnja 
brzina dilatacije korijena aorte, težina aortne 
regurgitacije, starost, porodična anamneza о 
disekciji aorte, prisutnosti genskih markera za brzu 
dilataciju korijena aorte i drugih faktora [15].

Do danas nisu objavljene studije koje su 
ispitivale povezanost brzine rasta dijametra korijena 
aorte i sistolne i dijastolne funkcije lijeve komore. 
Teoretski, poremeéaji ekstracelulamog matriksa 
vezivnog tkiva u MS [16] mogu da zahvate ne samo 
aortu i zaliske srca, nego i miokard [17], i bolesnici 
sa brzom dilatacijom korijena aorte, što može da 
predstavlja teži oblik oboljenja, mogu da imaju 
poremeéenu funkciju lijeve komore u poređenju sa 
bolesnicima sa sporom dilatacijom korijena aorte.

U prikazanoj studiji ispitivana je sistolna i 
dijastolona funkcija lijeve komore u MS i njen 
odnos prema progresiji dilatacije korijena aorte.

Ispitanici i metode

U Nacionalnom kardiovaskularnom centra u 
Osaki, u periodu od januara 1987. do oktobra 1998. 
godine dijagnostikovan je Marfanov sindrom kod 
114 osoba. Od ukupnog broja osoba sa MS, u ovo 
ispitivanje su bile uključene osobe koje su 
ispunjavale slijedeée kriterijume:

- da imaju internacionalno usvojeni dijagnostički 
kriterijume za MS [18,19],

- da su ehokardiografski praćene najkraće jednu 
godinu, uključujući i paramétré transmitralnog 
protoka, i

- da nisu imale operativni zahvat na uzlaznoj 
aorti prije prvog ehokardiografskog pregleda.

Konačno, nakon ispunjavanja gornjih 
kriterijuma, ispitivano je 27 bolesnika (starost 22 ± 
14 godina, 16 muškaraca), sa prosječnim praéenjem 
od 5,2 ± 3,2 godine (raspon 1 do 10 godina).

Dvodimenzionalni, M-mod i Doppler- 
ehokardiografski pregledi su uradeni sondom od 2,5 
MHz i snimani na video trake; analize i mjerenja su 
rađeni naknadno sa snimljenog materijala. M-mod 
ehokardiografija je korišćena za slijedeéa mjerenja: 

-teledijastolnog dijametra lijeve komore 
(TDDLK),

-telesistolnog dijametra lijeve komore (TSDLK), 
-debljine komorskog septuma (KS) u dijastoli, 
-debljine zadnjeg zida lijeve komore u dijastoli 

(ZZ),
-frakcionisanog skraćenja (FS).
Za ova mjerenja korišćen je parasternalni 

uzdužni presjek, prema preporukama Američkog 
društva za ehokardiografiju [20]. Mjerenja su rađena 
u tehnički najuspjelijem ciklusu.

Dvodimenzionalna ehokardiografija je korišćena 
za mjerenja dijametra korijena aorte. Mjerenja su 
rađena u parasternalnom uzdužnom presjeku u 
teledijastoli (po definiciji vrh zupca R u 
elektrokardiogramu) u četiri nivoa: u nivou anulusa, 
Valsalvinog sinusa, supraaortnog grebena i 
proksimalnog dijela uzlazne aorte, 1 do 2 cm iznad 
supraaortnog grebena, prema preporuci Romanove i 
saradnika (slika 1) [21]. Dijametri korijena aorte su 
mjereni metodom vodeéeg ruba (engl. leading 
edge). Rezultati pet mjerenja za svaki nivo korišćeni 
su za izračunavanje prosječnih vrijednosti.

Slika 1. Dvodimenzionalni ehokardiogram u 
parasternalnom uzdužnom presjeku u teledijastoli:

1) anulus, 2) Valsalvin sinus, 3) supraaortni greben i 
4) proksimalni dio uzlazne aorte.

(AO- aorta; LP- lijeva pretkomora; LK- lijeva komora)

Za dijagnozu dilatacije korijena aorte korišćeni 
su normogrami za odgovarajuće doba i površinu 
tijela [21].
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Apsolutne vrijednosti dijametra korijena aorte u 
nivou Valsaivinog sinusa i supraaortne brazde 
korišćene su za izračunavanje aortnog indeksa:

. . , , izmjereni dijametaraortni mdeks = ---- ------------------- ,
očekivani dijametar

pri čemu je očekivani dijametar za odgovarajuće 
doba i povrsinu tijela dobijen koristeéi formule 
prikazane u tabeli 1.

Tabela 1. Formula za izračunavanje 
očekivanog dijametra korijena aorte 

prema Romanovoj i sar. [21]

Starost Valsalvin Supraaortni
(godine) sinus greben

mladi od 18 1,02 + (0,98 X  PT) 0,87 + (0,80 X PT)

18 do 39 0,97 + (1,12 x PT) 1,06 + (0,82 X PT)

stariji od 40 1,92+ (0,74 X PT) 1,69 + (0 ,62  X  PT)

PT - površina tijela

Prosječna godišnja brzina dilatacije korijena 
aorte izračunavana je dijeijenjem apsolutne 
promjene dijametra aorte između posljednjeg i 
prvog ehokardiograma sa godinama praćenja 
bolesnika. Takođe, izračunavana je i brzina 
dilatacije korijena aorte, normalizovana u odnosu na 
doba i površinu tijela, tako što je promjena aortnog 
odnosa izmedu posljednjeg i prvog ehokardiograma 
podijeljena sa vremenskim intervalom praćenja 
bolesnika.

Težina aortne i mitralne regurgitacije 
procjenjivana je semikvantitativno (1 do 4) 
mjerenjem površine mlaza Dopplera u boji [22-24]. 
Za dijagnozu prolapsa listića mitralne valvule 
korišćeni su standardni kriterijumi [25].

Signali dijastolnog punjenja lijeve komore 
dobijeni su pulsnim Dopplerom u apikalnom 
uzdužnom presjeku, sa zapreminskim uzorkom 
postavljenim u nivou vrha otvorenih mitralnih 
listića. Doppler-ehokardiografski pokazatelji 
punjenja leve komore, koji su korišćeni za kasniju 
analizu, a dobijeni su trasiranjem tri uzastopna 
signala po sredini omota i izračunavanjem 
prosječnih vrijednosti, bili su:

- vrijeme deceleracije talasa E (VD),
- maksimalna brzina talasa E (E),
- maksimalna brzina talasa A (A),
-E/A.
Obzirom da tahikardija, odnosno frekvencija srca 

utiče na izgled signala i procjenu dijastolnog

punjenja lijeve komore, mjereni su samo signali 
kada su bolesnici imali frekvenciju srca ispod 100 
udara u minuti. Transmitralni protok je registrovan 
na kraju mimog ekspirijuma da bi se smanjio uticaj 
disanja na dijastolno punjenje.

Statistička analiza
Rezultati su prikazani kao aritmetička sredina 

(X) ± standardna devijacija (SD). Prilikom
poređenja odredenih grupa bolesnika korišćeni su 
Studentov t-test ili Mann-Whitneyev U test. Za 
poredenje frekvencija među grupama korišćen je 
X2 test.

Rezultati

Karakteristike bolesnika
Osnovni demografski i klinički podaci bolesnika 

na početku ispitivanja prikazani su u tabeli 2. Nije 
ustanovljena značajna razlika u pogledu godina, 
pola, frekvencije srca i površine tijela, sistolnog i 
dijastolnog arterijskog pritiska medu bolesnicima 
ispitivanih grupa.

Tabela 2. Osnovne demografske i kliničke karakteristike 
bolesnika na početku ispitivanja

Grupa S 
(n=15)

Grupa B 
(n=12)

Starost
(godine) 27 ± 12 30 ± 14

Muški pol 9 (60%) 7 (58%)

Površina 
tijela (m2)

1,66 ± 0 ,22 1,75 ± 0 ,16

Frekvencija srca 
(udara u min) 69 ± 6 73 ± 9

Krvni pritisak (mmHg) 
sistolni 
dijastolni

117 ± 11
68 ± 8

125 ± 18 
69 ± 9

Podaci prikazani kao aritmetičke sredine uz
standardnu devijaciju ili kao broj ili procenat bolesnika

Dinamika dilatacije korijena aorte i grupisanje 
bolesnika

Dijametri korijena aorte su se povećali tokom 
praćenja (slika 2). Prosječno godišnje povećanje 
dijametra aorte iznosilo je 0,4 ± 0,3 mm u nivou 
anulusa, 1,5 ± 1,3 mm u nivou Valsalvinog sinusa, 
0,7'± 0,6 mm u nivou supraaortnog grebena i 0,4 ± 
0,4 mm u nivou proksimalne uzlazne aorte. Najbrži 
rast dijametra aorte zabilježen je u nivou
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Valsalvinog sinusa (F = 17, p < 0,001, p < 0,001 u 
odnosu na ostala 3 dijametra).

Anulus Valsalvin Supraaortni Proksimalna
sinus greben uzlazna aorta

Slika 2. Prosječno godišnje povećanje 
dijametra aorte u četiri nivoa

Brzina dilatacije korijena aorte, normalizovana u 
odnosu na doba i površinu tijela, takode je bila 
najveéa u nivou Valsalvinog sinusa (3 ± 4% 
godišnje). Buduéi da su godišnje promjene dijametra 
aorte bile najveée u nivou Valsalvinog sinusa, 
bolesnici su podijeljeni u dvije grupe; grupa sa 
brzom (B, > 3% godišnje, 12 bolesnika) ili sporom 
dilatacijom aorte (S, < 3% godišnje, 15 bolesnika).

Disekcija aorte (proksimalna ili distalna) je bila 
češća u grupi B (7 bolesnika, 58%) nego u grupi S 
(0%, p = 0,005).

Ehokardiografska mjerenja
Rezultati ehokardiografskih mjerenja na početku 

ispitivanja prikazani su u tabeli 3. Nije bilo značajne 
razlike učestalosti i težine MR, učestalosti i težine 
AR, dimenzija LK za indeks teledijastolnog 
dijametra i indeksa telesistolnog dijametra, 
frakcionisanog skraéenja LK, debljine zidova LK 
izmedu grupe B i S.

Doppler-ehokardiografski indeksi dijastolne 
funkcije lijeve komore prikazani su u tabeli 4. 
Bolesnici u grupi B su imali produženo VD, nižu 
amplitudu talasa E i smanjen odnos brzine talasa E i 
A u poređenju sa grupom S. Nije bilo značajne 
razlike u amplitudi talasa A između dvije grupe.

Tabela 3. Ehokardiografske karakteristike bolesnika 
na početku ispitivanja

Grupa S 
(n=15)

Grupa B 
(n=12)

Mitralna regurgitacija 
prevalencija 
težina

3 (20%) 
0,2 ± 0,5

5 (42%) 
0,7 ± 1,0

Aortna regurgitacija 
prevalencija 
težina

4 (27%) 
0,5 ± 1 ,0

8 (67%) 
0,7 ± 0,5

TDDLK (mm) 50 ± 6 50 ± 5

TDDLK/površina tijela 
(mm/m2) 30 ± 4 29 ± 4

TSDLK 32 ± 5 32 ± 4

TSDLK/površina tijela 
(mm/m2) 19 ± 3 18 ± 4

Frakcionisano 
skraćenje (%) 36 ± 3 37 ± 5

ZZ (mm) 8 ±  1 9 ± 1

KS (mm) 8 +  1 9 ± 2

Tabela 4. Doppler-ehokardiografski indeksi dijastolnog 
punjenja lijeve komore na početku ispitivanja

Ukupno
(n=27)

Grupa S 
(n=15)

Grupa B 
(n=12)

VD (ms) 184 + 26 172 ± 15 199 ± 30*

E (cm/s) 62 ± 15 68 ± 13 54 ± 14f

A (cm/s) 44 ± 13 40 ± 14 48 ± 12

E/A 1,55 ±0,58 1,84 ± 0 ,57 1,19 ±0,351:
*, p=0,005; \  p =0,015; *, P=0,002 prema grupi S

Diskusija

Prikazana studija je potvrdila ranije nalaze da u 
bolesnika sa Marfanovim sindromom vremenom 
dolazi do dilatacije korijena aorte [3,7]. Dilatacija 
korijena aorte je bila najizraženija u nivou 
Valsalvinog sinusa [26].

Sistolna funkcija lijeve komore bila je slična u 
grupi sa brzom i sporom progresijom dilatacije 
aorte. Međutim, poremećeno dijastolno punjenje 
lijeve komore (produžena relaksacija lijeve komore) 
bilo je češće u grupi bolesnika sa brzom progresijom 
dilatacije korijena aorte.

Poremećeno dijastolno punjenje lijeve komore 
može da predstavlja ne samo disfunkciju lijeve 
komore u MS, nego i rani, neinvazivni marker za 
brzu progresiju dilatacije aorte (i razvoj 
komplikacija) u ovih bolesnika.

4



L
SCRIPTA MEDICA - 2004; 35 (1): 1-8

4

Rezultati koji su ovde prikazani su u skladu sa 
ranijim saopštenjima da poremećaji ekstra- 
celularnog matriksa vezivnog tkiva u bolesnika sa 
MS [16,27], mogu da zahvate ne samo aortu i 
zaliske srca, nego i miokard, što može da dovede do 
dijastolne disfunkcije lijeve komore [17].

Autori ove studije su pretpostavili da bolesnici sa 
MS koji razviju brzu dilataciju korijena aorte, što 
može da predstavlja teži oblik oboljenja, mogu da 
imaju poremećenu funkciju lijeve komore i prije 
nego što dođe do značajne dilatacije aorte. Smatra se 
da poremećaj miofibrila i elastičnih vlakana u 
citoskeletonu srca slabi elastične sile koje 
uspostavljaju prethodni oblik lijeve komore (engl. 
restoring forces) u bolesnika sa MS i dovode do 
oštećenja relaksacije. Ovde prezentovana studija 
nije mogla da da odgovor na pitanja da li brza 
progressa dilatacije aorte i poremeéena relaksacija 
lijeve komore odražavaju kvantitativno ili 
kvalitativno teži stepen poremeéaja biosinteze 
kolagena ili stvaranja elastinskih fibrila [27].

Do sada je objavljen veoma mali broj studija о 
procjeni sistolne i dijastolne funkcije lijeve komore 
u bolesnika sa MS. Romanova i sar. [10] nisu 
ustanovili postojanje značajne razlike teledija- 
stolnog dijametra i frakcionisanog skraéenja lijeve 
komore izmedu tri grupe ispitanika koje su 
obuhvatile bolesnike sa MS, ispitanike sa 
izolovanim prolapsom mitral ne valvule i kontrolnu 
grupu zdravih ispitanika. U pomenutoj studiji autori 
su koristili M-mod i dvodimenzionalnu eho- 
kardiografiju za procjenu sistolne funkcije lijeve 
komore, ali nije vršena procjena dijastolnog 
punjenja lijeve komore. Masa lijeve komore, koja je 
bila odredivana na osnovu M-mod ehokardio- 
grafskih merenja, bila je veća u grupi bolesnika sa 
MS u poredenju sa druge dvije grupe.

Bruno i sar. [9] su saopštili da je frakcionisano 
skraéenje lijeve komore (procjenjeno M-mod 
ehokardiografijom) bilo u granicama normale u svih 
bolesnika sa MS.

Savolainen i sar. [17] su ispitivali sistolnu i 
dijastolnu funkciju lijeve komore pomoéu M-mod 
ehokardiografije, Doppler-ehokardiografije i 
nuklearne magnetne rezonance u grupi od 22 djece 
sa MS i kontrolnoj grupi zdrave djece. Nije 
ustanovljena znaçajna razlika navedenih mjerenja 
između grupe sa MS i kontrolne grupe zdravih. 
Poredenje Doppler-ehokardiografskih indeksa 
punjenja lijeve komore pokazalo je da je punjenje 
lijeve komore poremećeno u djece sa MS. 
Poremećaj punjenja lijeve komore je ukazivao na

produženu relaksaciju lijeve komore: produženo 
vrijeme deceleracije, snižena amplituda talasa E i 
smanjen odnos E/A.

Mogući mehanizmi dijastolne disfunkcije u MS, 
najvjerovatnije, su vezani za promjene u 
ekstracelulamom matriksu vezivnog tkiva miokarda 
[17]. Poznato je da ekstracelularni matriks vezivnog 
tkiva miokarda (citoskeleton) ima značajnu ulogu u 
defmisanju dijastolnih karakteristika lijeve komore 
[28]. Vlakna citoskeletona zadržavaju kinetičku 
energiju nakon deformacije prilikom kontrakcije. 
Nakon toga, na poéetku relaksacije, vlakna se 
ispravljaju i dovode do elastičnog povraćaja (engl. 
elastic recoil), odnosno elastičnog ispravljanja 
oblika lijeve komore i uspostavljanja stanja koje je 
postojalo prije kontrakcije lijeve komore. Saopšteno 
je da je elastični povraćaj važan faktor relaksacije 
lijeve komore [29] i da zavisi od veličine lijeve 
komore u telesistoli (odnosno stepena deformacije 
vezivnog tkiva za vrijeme sistole), i da vjerovatno 
zavisi i od karakteristika citoskeletona [30]. 
Citoskeleton miokarda sadrži kolagen, amorfni 
elastin i različite mikrofibrile kao i mikrofilamente 
glikoproteina [28,29]. U MS postoji poremećaj 
sinteze fibrilina, glikoproteina koji ulazi u sastav 
ekstracelularnog matriksa vezivnog tkiva [31,32]. 
Moguée je da poremećaj u strukturi i funkciji 
mikrofibrila i elastičnih vlakana u citoskeletonu srca 
slabi, tzv. elastiéne sile (engl. restoring forces) u 
MS i prema tome dovodi do poremeéaja relaksacije 
lijeve komore. Moguée je da i smanjenje 
rastegljivosti aorte (engl. aortic distensibility) može 
da doprinese poremeéenom punjenju lijeve komore 
u dijastoli. Saopšteno je da je komplijansa aorte 
smanjena u MS [33,34]. Pokazano je da smanjena 
komplijansa aorte može da poremeti prenos 
refleksije arterijskog talasa i optereéenje lijeve 
komore [35]. Poveéano optereéenje lijeve komore 
pred kraj faze istiskivanja može da ubrza pocetak, 
ali dovodi do produženog trajanja relaksacije lijeve 
komore. Nedavno je saopšteno da je dužina perioda 
relaksacije u inverznom odnosu sa komplijansom 
aorte [36]. Ova zapažanja ukazuju da i smanjena 
komplijansa aorte, vjerovatno, može da doprinese 
poremeéaju punjenja lijeve komore u bolesnika sa 
MS.

Nije ustanovljena značajna razlika sistolne 
funkcije između bolesnika sa brzom i sporom 
dilatacijom korijena aorte [26]. Međutim, bolesnici 
sa brzom progresijom dilatacije aorte su pokazali 
produženo VD, nižu amplitudu talasa E i niži odnos 
E/A u poredenju sa bolesnicima sa sporom
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progresijom dilatacije aorte. Ovi rezultati ukazuju da 
produženje ralaksacije lijeve komore ne predstavlja 
samo znak disfunkcije lijeve komore, nego i rani 
marker za brzu progresiju dilatacije aorte u MS.

Uprkos ograničenjima i zamki Doppler- 
-ehokardiografije u procjeni dijastolnog punjenja 
lijeve komore, može se pretpostaviti da je u velikog 
broja bolesnika sa MS moguće predvidjeti brzinu 
progresije dilatacije aorte.

Rano otkrivanje onih bolesnika sa MS u kojih će, 
najvjerovatnije, da dode do brze progresije dilatacije 
aorte i nastanka aortnih komplikacija rnoze da ima 
važne terapijske implikacije. Pokazano je u ovom 
radii da ukoliko se u bolesnika sa MS, 
ehokardiografskim pregledom otkrije da ima 
poremećeno punjenje lijeve komore u smislu 
prođužene relaksacije, može da se očekuje brza 
progressa dilatacije aorte tokom vremena. Ova 
zapažanja ukazuju na vrijednost Doppler- 
-ehokardiografskih indeksa punjenja lijeve komore, 
uz pomoć kojih se može da, u nekih bolesnika sa 
MS, predvidi brzina dilatacije korijena aorte i da se 
utvrdi neposredna prognoza bolesti.

Iako će, vjerovatno, molekulama genetska 
analiza, koja je danas skupa i nije dostupna svima, u 
budućnosti predstavljati najpouzdaniji metod za 
procjenu rizika od brze progresije dilatacije aorte i 
nastanak kardiovskulamih komplikacija u bolesnika 
sa MS, ehokardiografski pregled, koji je dostupan, 
može da omogući brzu selekciju velikog broja 
visokorizičnih bolesnika, koji potencijalno imaju 
najviše koristi od rane primjene beta-blokatora i/ili 
operativnog zahvata na uzlaznoj aorti.

Zaključak

Brza progressa dilatacije korijena aorte 
(> 1,5 mm ili > 3% godišnje) bila je udružena sa 
pojavom komplikacija i lošom prognozom.

Izgleda da sistolna funkcija LK ne utiče na 
brzinu progresije dilatacije korijena aorte kod 
bolesnika sa Marfanovim sindromom.

Poremećeno dijastolno punjenje LK, u smislu 
produžene relaksacije lijeve komore, je bilo češće 
kod bolesnika u grupi B i može da predstavlja znak 
disfunkcije LK u Marfanovom sindromu, ali i rani, 
neinvazivni marker brze dilatacije korijena aorte.
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Summary. The objective of the study was to examine the relation between the systolic and 
diastolic function of left ventricle (LV) and progression of aortic root dilatation in the Marfan syndrome 
(MS). There were 27 patients examined (age 22 ± 14 years, 16 males), who were monitored by two- 
dimensional échocardiographie examinations (average monitoring length 5,2 ± 3,2 years). The 
measuring included aortic root diameter, LV diastolic (Dd) and systolic (Ds) diameter, wall thickness of 
LV, fractioned shortening o f LV (FS), severity (1 to 4) of aortic (AR) and mitral (MR) regurgitation. The 
measuring also included Doppler-echocardiograph parameters of LV blood filling: maximum speed of an 
early (E) and late (A) LV blood filling, deceleration time (DT) of the wave E and the E/A ratio in all the 
patients.

The rate o f aortic root dilatation, normalised in comparison with the age and body surface, was at 
its peek in the Valsalve sinus level (3 ± 4% per year). The patients were divided into two groups: with 
rapid (R, > 3% per year, 12 patients) and slow (S, < 3% per year, 15 patients) aortic root dilatation. 
There was no significant difference in age, arterial pressure level, LV dimensions, FS, LV wall thickness, 
MR and AR severity between the groups R and S. The group R patients had longer DT (199 ±30 to 172 ± 
15 ms, p -  0,005), lower E wave amplitude (54 ± 14 to 68 ± 13 cm/s, p -  0,0015) and decreased E and A 
wave speed ratio (1,19 ± 0,35 to 1,84 ± 0,57, p < 0,005). There was no significant difference in A wave 
amplitude between the two groups. Aortic dissection (proximal or distal) was more frequent in R group 
(7 patients, 58%) than in S group (0%, p = 0,005).

Systolic function of the LV has no influence on the speed of the aortic root dilatation progression 
in patients with MS. Disturbed diastolic filling of the LV, in the sense of the prolonged left ventricle 
relaxation, was more frequent in В group patients and may show the sign of LV dysfunction in MS, but 
also the early, non-invasive marker of fast aortic root dilatation.
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