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Syndroom van Marfan 

 

 

 



Aneurysma aorta ascendens 



Aortawortelvervanging 

klepdragende vaatprothese 

donorklep pulmonalis autograft klepsparend 



Klepsparende aortawortel vervanging 

`Techniek volgens Tirone David 



Klepsparende aortawortel vervanging 



Aortawortel vervanging (Yacoub) 
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316 Marfan pts 

• 238 Aortic valve sparing root replacement 

• 77 Aortic valve replacing root replacement 

 

1 jaar follow-up 
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Aorta database Erasmus MC 

 

 

 Periode 1972-februari 2013 

 

 1256 operaties 

 1161 patienten 

 

 

 Complete follow-up via GBA 

 

 

1161 patienten 

70 Genetic 

50 Marfan 
1 Ehlers-
Danlos 

7 Turner 5 SMAD3 7 Overige 

1091 non Genetic 



Diagnose bij eerste operatie 

Genetic N=70 Non-Genetic N=1091 



Patient characteristics 

 

Genetic non-Genetic p value 

70 1091 

Age, mean 34,5 57,5 <0,001 

Age range 10-76 8-85 

M/F 57%/43% 69%/31% 0,037 



Eerste operaties bij genetische aortasyndromen 

Acute type A dissectie 

N=17 

 

 

 Ascendens vervanging 2 

 Bentall + ascendens  7 

 Allograft +ascendens  7 

 T. David   1 

 

 

Ascendens/boog aneurysma 

N= 51 

 

 

 Ascendens ± boog vervanging   6 

 Bentall + ascendens    19 

 Allograft + ascendens      7 

 Pulmonalis autograft      1 

 T. David      18 

 

Descendens aneurysma     1 

Thoraco-abdominaal aneurysma   1 



Mortaliteit aorta ascendens/boog chirurgie 1972-2013 

All Genetic non-Genetic p value 

N 912 68 844 

Overall 9,80% 5,90% 10,10% 0,263 

Acute type 1 dissectie 20,50% 11,80% 21,10% 0,357 

Asc/boog aneurysma 5,50% 3,90% 5,10% 0,702 

Mortaliteit niet acute ascendens/boog chirurgie na 2000: 2,2% 



Lange termijn overleving na eerste operatie 

P<0,001 P=0,004 

Cox-regressie: na correctie voor leeftijd: niet significant 

All patients Hospital survivors 



Vervolg operaties 

 

Genetic aortic disease: 

 15/70 

 21,4% 

 

 

Non-genetic aortic disease: 

 59/1091 

 5,4% 

 

p<0,001  P<0,001 



Vervolg operaties na acute type 1 dissectie 

 

5/17 patienten met genetische 

oorzaak dissectie 

 

 

 Boogvervanging  1 

 Descendens vervanging 1 

 Thoraco-abdominaal  3 

P=0.086 



Vervolg operaties na Ascendens/boog aneurysma 

 

 

10/51 patienten met genetische oorzaak 

dissectie 

 

 

 

 Boogvervanging  4 

 Descendens vervanging 1 

 Thoraco-abdominaal 4 

 Abdominaal  1 

 
p<0,001 



Indicaties voor chirurgie bij asymptomatische 

patienten 

 Degeneratief: ≥ 55 mm 

 

 Bicuspide aortaklep: ≥ 50 mm 

 

 M. Marfan: ≥ 50 mm. 

 Bij positieve familie anamnese voor dissecties of snelle groei eerder. 

 

 Loeys-Dietz syndroom: ≥ 45 mm 

 

 Familaire aneurysma’s: ≥ 45 mm 

 Bij positieve familie anamnese eerder 

 SMAD 3 mutatie !! 

 

 

 



Conclusies 

 Frequent erfelijke factor van belang bij aortale aandoening  

 Vooral ascendens/ boogpathologie 

 Lagere leeftijd bij eerste operatie  

 Iets meer vrouwen bij genetische origine aorta aandoening 

 Operatie sterfte bij genetische aorta aandoeningen niet hoger dan bij 

niet-genetische aandoening 

 Lange termijn overleving bij genetische aorta aandoening na eerste 

operatie beter dan bij niet genetische aandoening, echter na correctie 

voor leeftijdsverschil niet meer 

 Frequent vervolgoperaties, zowel na acute dissectie, als na electieve 

ascendens chirurgie 

 Zo mogelijk indicatie stelling voor operatie op maat, rekening houdend 

met diagnose, familie-historie, groeisnelheid 

 

 


