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Single-center experience with thoracoabdominal aortic
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replacement in patients with Marfan syndrome

Saad Rustum, MD, Osama Zahlout, MD, Andreas Martens, MD, Tim Kaufeld, MD, Heike Kriiger, RN,
Linda Rudolph, MS, Axel Haverich, MD, PhD, Malakh Shrestha, MBBS, PhD, and

Erik Beckmann, MD, PhD

ABSTRACT

Objectives: Patients with Marfan syndrome are usually not suitable for endovascu-
lar repair of the thoracoabdominal aorta. This study was designed to analyze our
center’s experience with open surgical thoracoabdominal aortic replacement in
Marfan patients.

Methods: This was a retrospective study with prospective follow-up. Between
January 1995 and September 2021, a total of 648 patients underwent thoracoabdo-
minal aortic replacement at our center. Of these, 60 had Marfan syndrome and
were included in this study.

Results: The mean age was 39.5 + 10.7 years, and 36 (60%) were male. Ten (17%)
had aortic aneurysm, 4 (7%) acute/subacute dissection, and 46 (77%) chronic
dissection. Patients presented with the following extent of aortic disease according
to the Crawford classification: I-17 (28%), II-18 (30%), Ill-22 (37%), IV-2 (3%), and
V-1 (2%). The mean cardiopulmonary bypass time was 173.9 & 84.7 minutes. Four
(7%) patients required stent graft extraction. Postoperatively, 5 (8%) patients
required rethoracotomy and 6 (10%) tracheostomy. One (1.7%) patient had per-
manent paraplegia and 2 (3%) permanent paraparesis. Two (3%) patients had
stroke. One (1.7%) patient was discharged with dialysis. The 30-day mortality
was 3% (n = 2). Median follow-up time was 21.5 (range, 9.4-33.6) years. The 1-, 5-,
and 10-year survival rate was 87%, 80%, and 68%, respectively. There were 16
aortic reinterventions in 9 patients during follow-up.

Conclusions: Thoracoabdominal aortic replacement remains a complex procedure
but can be done extremely safely in Marfan patients. Perioperative mortality rates
are very low, and the long-term outcomes are enduring. Because endovascular
aortic repair is not recommended for patients with connective tissue disease,
open surgery remains an important cornerstone of therapy. (JTCVS Open
2022;12:13-9)

Throacoabdominal
aortic replacement
in Marfan patients

30-day mortality:
3%

Enduring long-term
outcome

High rate of aortic
re-events requiring
intervention

Summary of the main findings of this study.

CENTRAL MESSAGE
Open surgical thoracoabdominal

aortic replacement in Marfan
patients can be performed with
very low perioperative risk and
provides enduring outcome.

PERSPECTIVE

Open surgical aortic replacement remains the
gold standard for Marfan patients with thora-
coabdominal aortic disease, even in the age of en-
dovascular therapy. Thoracoabdominal aortic
replacement can be performed with acceptable
risk and enduring long-term outcome.

EI Video clip is available online.
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Marfan syndrome is a well known autosomal dominant in-

herited connective tissue disorder with multisystem features
involving  the  cardiovascular  system.'”  These
cardiovascular pathologies including aneurysms and
dissections represent the leading cause of increased
morbidity and mortality in patients with Marfan
syndrome.” Aortic root or ascending repair is the most com-
mon lesion affecting 75%-85% of these patients due to
dilatation or type A dissection,”” and survivors of aortic
root replacement, especially those with aortic dissection,
might need distal aortic repair.*”’

According to high failure rates at the mid- and long-term
in Marfan patients, endovascular aortic repair (EVAR) is
currently not recommended as a standard option for these
patients.™” Endovascular repair has a high frequency of
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Abbreviations and Acronyms
EVAR = endovascular aortic repair
TEVAR = thoracic endovascular aortic repair

reintervention. Open thoracoabdominal aortic replacement
remains the gold standard treatment for aneurysms and
chronic dilatations after aortic dissection in Marfan syn-
drome patients.'

However, open surgical replacement of the thoracoabdo-
minal aorta is a complex procedure and carries some risk for
morbidity and mortality. Previously published studies
report perioperative mortality rates ranging from 1.3% to
17%.'""%  Perioperative ~ complications,  including
paraplegia, stroke, renal failure, and vocal cord paralysis,
remain also a matter of concern.'**'* The aim of this study
was to present our short- and long-term results and clinical
outcome of open thoracoabdominal aortic replacement in
patients with Marfan syndrome.

METHODS
Study Design
We set up a single-center retrospective clinical study with follow-up.
The main findings of this study are summarized in Figure | and in
Video 1. The study was approved by our institution’s ethics committee
(10425_BO_K_2022). Patients were asked to give informed consent. We
retrospectively analyzed our center database to identify patients with
Marfan syndrome, who received thoracoabdominal aortic replacement.
From January 1995 to September 2021, a total of 648 patients under-
went open thoracoabdominal aortic replacement at our center. Of these,

60 patients had Marfan syndrome. The Crawford classification and the De-
Bakey classifications were used to specify aortic pathology.

Study Definitions and Follow-up

We examined data related to patient characteristics, surgical procedures,
postoperative outcome, and survival. Operative mortality was defined as
death occurring within 30 days of the operation.

Operative complications were considered temporary if present at the
time of hospital stay and re-treated at the discharge or within follow-up.
Stroke was defined as a new-onset clinically and/or radiographically
evident permanent brain injury. Paraplegia was defined as a complete
loss of motor strength of the lower extremity, and paraparesis as a partial
motor lower extremity deficit. Renal failure was defined as an increase of
the serum creatinine >2.5 mg/dL.

Follow-up was done according to the common guidelines.'” Patients
were contacted via telephone, and seen in our clinic. Primary care physi-
cians were contacted to obtain examination results.

Surgical Technique

This sections describes the current protocol at our institution. Patients at
high risk for spinal cord injury underwent preoperative placement of a ce-
rebrospinal fluid drainage. In this study, 13 patients received an intrathecal
catheter the day before the operation and cerebrospinal fluid was drained if
pressure increased to >10 mm Hg intra- and postoperatively. To enable the
collapse of the left lung, intubation was performed with a double-lumen
endotracheal tube. Patients were placed in the left helical position on a vac-
uum beanbag. A left lateral thoracolaparotomy with diaphragmatic detach-
ment and retroperitoneal dissection was used to obtain access. After
systemic heparinization, extracorporeal circulation was established via
femoro—femoral access, and the patient was cooled to 32 °C. The descend-
ing aorta was reconstructed from proximal to distal with a Dacron graft
prosthesis (Unigraft; Braun). During the early years of our experience,
the thoracoabdominal aorta was replaced using a straight Dacron prosthesis
and the visceral arteries were reimplanted as an island. More recently, we
prefer a 4-branched Dacron prosthesis to reconnect the visceral arteries

Open surgical thoracoabdominal aortic replacement in Marfan patients

METHODS RESULTS IMPLICATIONS
* Retrospective * The perioperative
stud —_ . risk is low
With);‘ollow-up * * 30-Day mortality:
o o % 3% * Long-term
rocedure: s : outcome is
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replacement 2 have a high
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n= 0 5 10 15 20 reinterventions for thoraco
during follow up abdominal
. Maﬁan Years in 9 patients disease
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FIGURE 1. Summary of the main findings of the study.
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VIDEO 1. The video summarizes the study, including background infor-
mation, methods, results and conclusions. Video available at: hitps://
www.jtcvs.org/article/S2666-2736(22)00315- 1/fulltext.

individually. Intercostal arteries were reimplanted depending on the size
and backflow. After the operation, patients were transferred to the intensive
care unit. Patients underwent early wake-up trial for neurological assess-
ment. If low-risk patients who did not undergo preoperative cerebrospinal
fluid drainage placement showed symptoms of spinal cord injury, they
received emergent cerebrospinal fluid drainage.

Statistical Analysis

Data analysis was done using SPSS 26 Statistics software (IBM Corp).
Normal distribution of variables was analyzed via the Kolmogorov—
Smirnov test. Normally distributed continuous variables are stated as
mean + standard deviation, whereas continuous variables without normal
distribution are stated as median and interquartile range. Kaplan—Meier
analysis was used for evaluating survival and aortic reoperation.

RESULTS
Preoperative Patient Demographic Characteristics

The preoperative patient characteristics are presented in
Table 1. The mean age of patients at the time of surgery
was 39.5 £+ 10.7 years. Most of our cohort was male
(n = 36; 60%). Of our cohort, 49 patients (82%) had pre-
viously underwent cardiac surgery and 3 (5%) patients pre-
sented with endoleak after previous thoracic EVAR
(TEVAR) or EVAR. Aortic dissection was present in 50
(83%) patients, and aortic aneurysm in 10 (17%). Fifty-
seven procedures (95%) were scheduled electively and 3
patients (5%) underwent an emergency surgery. The extent
of aortic repair is summarized in Table 2.

Intraoperative Data

Intraoperative data are summarized in Table 2. The mean
operation time was 374.1 = 126.8 minutes. Of all cases, 2
(3%) involved left heart bypass and 10 (17%) involved hy-
pothermic circulatory arrest. Cerebrospinal fluid drainage
was used in 13 patients (22%) and selective renal artery
perfusion in 22 cases (36.7%). Lumbal artery reinsertion
was performed in 32 patients (53%) and visceral artery
bypass was used in 9 patients (15%). Extraction of previous
stent graft was performed in 4 (7%) patients (2 TEVAR, 2
EVAR) and completed with aortic replacement.

TABLE 1. Preoperative patient demographic characteristics (N = 60)

Characteristic Value
Male sex 36 (60)
Age,y 39.5 £ 10.7
Height, cm 186 (180-190)
Weight, kg 87.7 £ 22.6
Endoleak 39
Stent dislocation 0 (0)
Previous cardiac surgery 49 (82)
Extent of disease

Crawford I 17 (28)
Crawford 11 18 (30)
Crawford I11 22 (37)
Crawford IV 2(3)
Crawford V 12
Aortic pathology
Aneurysm 10 (17)
Acute dissection 203)
Subacute dissection 2(3)
Chronic dissection 46 (77)
Type of dissection
DeBakey 1 26 (43)
DeBakey 11 16 (27)
Status of operation
Elective 57 95)
Emergent 3(5)

Data are presented as n (%), median (interquartile range), or mean = SD.

Early Postoperative Outcome

The postoperative outcome is shown in Table 3. Pro-
longed mechanical ventilation (>96 hours) was necessary
in 10 patients (16.7%), and 6 (10%) patients required tra-
cheostomy. Postoperative bleeding complications requiring
surgical revision occurred in 5 patients (8.3%). Permanent
paraplegia was present in 1 (1.7%) patient, and permanent
paraparesis in 2 (3.3%). Two patients suffered from stroke
(3%). Six patients (10%) developed acute renal failure
necessitating temporary dialysis in 3 patients (5%). At
discharge, only 1 (2%) patient required dialysis. The 30-
day mortality rate was 3% (n = 2). The first patient who
died was a 40-year-old woman with mega-aortic syndrome.
She underwent composite aortic root replacement and total
aortic arch replacement with elephant trunk as a cardiac
redo operation initially in our hospital, and had acute
rupture of the descending aorta on the sixth postoperative
day. She was brought emergently to the operating room
with cardiopulmonary reanimation and thoracoabdominal
aortic replacement was carried out. However, the patient
died on the same day due to myocardial failure. The second
patient was a 32-year-old woman with severe obesity (body
mass index of 44) and status postaortic valve-sparing root
replacement (David) at our center at the age of 20 years.

JTCVS Open ¢ Volume 12, Number C 15
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TABLE 2. Intraoperative data (N = 60)

TABLE 3. Early postoperative outcome

Characteristic Value Characteristic Value
Operation time, min 374.1 + 126.8 Intensive care unit stay, d 32-7)
CPB time, min 173.9 + 84.7 Mechanical ventilation time, d 0.8 (0.5-2.0)
Crossclamp time, min 111.7 £ 66.6 Tracheostomy 6 (10)
Extent of repair Stroke 2(3)
I 1962 Paraplegia
H 14 23) Temporary 1510 B7h)
nr 21 (35) Permanent 1(1.7)
v 4(7) P —
v 203) araparesis
Temporary 0 (0.0)
Reversed elephant trunk 2(3) PNt 2(3.3)
(Frozen) elephant trunk completion 9 (15) Chylothorax 0(0)
Lumbar artery reinsertion 32(53) Left vocal cord paralysis 3 (5)
Visceral artery bypass 9 (15) Bleeding 5(8)
Cerebrospinal fluid drainage 13 (22) Acute kidney failure 6 (10)
Left heart bypass 2(3) Dialysis
Hypothermic circulatory arrest 10 (17) Temporary 39
Extraction thoracic stent graft 2(3) T L)
. i S Myocardial infarction 0 (0)
Extraction abdominal stent graft 2(3)
Extracorporeal membrane oxygenation 1(1.7)

Data are presented as n (%) or mean £ SD. CPB, Cardiopulmonary bypass.

She underwent thoracoabdominal aortic replacement and
infrarenal aorto-bi-iliac replacement. She suffered from
intracranial hemorrhage due to cerebral aneurysm rupture
and died on postoperative day 3.

Late Outcome

The follow-up was complete for 95% of all patients and
comprised a total of 512 patient-years. The Kaplan—-Meier
survival curve is shown in Figure 2. The 1-, 5-, and 10-
year survival rates were 87%, 80%, and 68 %, respectively.
The causes of late deaths were: 1 patient underwent redo
mitral valve surgery 357 days after descending aortic
replacement and died postoperatively due to cardiac failure.
One patient died because of hemorrhagic shock due to
gastrointestinal bleeding 337 days after descending aortic
replacement, and 1 patient died from multiorgan failure
635 days after the index surgery. The causes of death in
all other patients are unknown.

During a median follow-up time of 21.5 (range, 9.4-33.6)
years, a total of 16 aortic reinterventions were performed in
9 patients. The Kaplan—Meier survival curve for freedom
from reintervention is shown in Figure 3. The freedom
from aortic reintervention at 1, 5, and 10 years was 96%,
70%, and 68%, respectively. The aortic reinterventions
were: | ascending aortic replacement combined with aortic
valve replacement, mitral valve surgery and left internal
mammary artery bypass, 1 conventional total aortic arch
replacement, 4 total aortic arch replacements with the

16 JTCYVS Open * December 2022

30-Day mortality 23

Data are presented as n (%) or median (interquartile range).

frozen elephant trunk procedure, 3 descending aortic re-
placements, 2 TEVAR, 1 infrarenal aortic replacement, 2
abdominal EVAR, 1 renal bypass due to insufficiency of
the anastomosis, and 1 aorta—subclavian bypass.

DISCUSSION

Thoracoabdominal aortic replacement remains a com-
plex procedure but this study showed that this operation
can be done extremely safely in Marfan patients. Our
study showed very low perioperative mortality rates, and
enduring long-term outcomes. Many Marfan patients
require aorta-related reinterventions, however. Because
EVAR is not recommended for patients with connective
tissue disease, open surgery remains an important corner-
stone of therapy.

Marfan patients have an increased risks for morbidity and
mortality if history of complex aortic disease is present.’
Open thoracoabdominal aortic repair remains the treatment
of choice with good outcomes and associated with a low
reintervention.'®

Coselli and colleagues'” reported 4% mortality in 127
patients with Marfan syndrome who underwent thoracoab-
dominal aortic repair. Similarly, Omura and colleagues'” re-
ported no in-hospital mortality in their experience of
thoracoabdominal aortic repair in 20 patients with Marfan
syndrome. Ghanta and colleagues'® reported no deaths
with in 30 days of operations. With an early mortality rate
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FIGURE 2. Kaplan-Meier survival curve of Marfan patients after thoracoabdominal aortic replacement. X-axis denotes time after surgery. Curve includes

95% confidence intervals.

of 3%, our study showed comparable results. We believe
that the relatively young age at the time of the operation
contributed to the low mortality rate. It has been previously
shown that younger patients have a lower perioperative risk
when undergoing thoracoabdominal aortic repair. '’

Although neurological complications including stroke,
paraplegia, and paraparesis represent catastrophic events,
most studies show that the incidence of these complications
is relatively low after thoracoabdominal aortic repair in
Marfan syndrome patients.”'”'"" Our study showed a
very low incidence of permanent paraplegia (n = 1;
1.7%) and permanent paraparesis (n = 2; 3.3%) due to spi-
nal cord ischemia. These results seem to be acceptable,
especially against the background that some studies report
spinal cord ischemia of up to 14% after descending
aortic/thoracoabdominal aortic replacement.”’ The inci-
dence of stroke (n = 2; 3%) was low as well in our study.
Neurological complications can be an issue, because previ-
ous studies reported stroke rates of up to 5%.%

Acute renal failure is not uncommon after complex thor-
acoabdominal aortic repair. Six patients in our study (10%)
developed acute renal failure postoperatively. Four patients
required dialysis (6.6%) and 1 patient (1.7%) required per-
manent dialysis. These results are comparable with other
studies published previously.'’ We think that renal protec-
tion is of great importance to minimize the risk of renal
failure.

Our study investigated the long-term survival, too. The
1-, 5-, and 10-year survival rates were 87%, 80%, and
68%, respectively. Although our patient cohort had a rela-
tively young age at the time of initial surgery, Marfan pa-
tients have a reduced life expectancy. This might explain
the acceptable but reduced survival rates. The causes of
death are known in 3 patients, but are unknown in the re-
maining patients. This is because of the retrospective char-
acter of this study and represents another minor limitation.

In our study, 16 aortic reinterventions were necessary
during follow-up. This underlines that patients with connec-
tive tissue disease are not cured after aortic replacement, but
have a lifelong elevated risk for vascular (re-)operation with
associated periprocedural risks. One might have expected
an even higher number for aortic reoperation at other aortic
segments. With regard to this, we mention that most of our
patient cohort had already undergone a cardio (vascular)
procedure in the past, mostly for acute aortic type A dissec-
tion. In these patients, the aortic root/ascending aorta had
already been addressed. Also, some of the patients in the
present study might have had an enlarged distal aorta, but
died before reaching a diameter necessitating aortic repair.

EVAR in patients with Marfan syndrome is still contro-
versial with little experience and lack of mid- and long-
term follow-up studies. Kolbel and colleagues” presented
a series of 24 Marfan patients who underwent endovascular
repair or hybrid procedures with a follow-up time of

JTCVS Open ¢ Volume 12, Number C 17
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FIGURE 3. Kaplan—Meier curve for freedom from aortic reintervention of Marfan patients after thoracoabdominal aortic replacement. X-axis denotes time
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42 months. The early mortality was 4%, and the survival
was 87% at 24 months. The freedom from reintervention
at 12 months was 77%. On the contrary, a small study
with 6 patients and a follow-up time of 51 months showed
that open surgical repair was necessary in 2 patients, and
a third patient was considered for surgery. Further, 1 patient
died 12 months after endovascular repair.”> These data
show that endovascular therapy is not an enduring solution
for Marfan patients. As endovascular therapies improve, it
might be an option in the future but not at present. However,
it can be a bailout strategy in emergent situations. For
instance, our group has published a study on the surgical
management of patients with native and prosthetic graft
infection of the thoracic aorta.”* In this study, some patients
underwent emergent endovascular stent graft placement
because of aortic rupture or fistula formation as a bridge
to open surgical repair. Similarly, we think that endovascu-
lar therapy could be an option in urgent situations for pa-
tients with connective tissue disorders. For these reasons,
we think that open surgical replacement remains the
preferred choice of therapy for Marfan patients with thora-
coabdominal pathologies.

CONCLUSIONS

We believe that open surgical repair remains the gold stan-
dard of treatment for the thoracic and thoracoabdominal
aorta in patients with Marfan syndrome. This study showed
that open surgical repair in modern times can be performed

18 JTCVS Open * December 2022

with extremely low perioperative risks. We think that endo-
vascular repair in connective tissue disease can be consid-
ered for emergent bailout situations, for instance, as bridge
to open repair. However, endovascular repair still remains
to show enduring long-term outcome in Marfan patients.
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2. Zusammenfassung:

2.1. Einfihrung:

Bindegewebserkrankungen stellen eine seltene erbliche Ursache fir die Ausbildung von
Aortenaneurysmen und -dissektionen dar. Das Marfan-Syndrom ist eine bekannte
autosomal dominant vererbte Bindegewebsstérung mit Multisystem-Merkmalen, an denen
auch das kardiovaskulare System beteiligt ist (1, 2).

Diese kardiovaskularen Pathologien, einschlieBlich Aneurysmen und Dissektionen der
Aorta, sind die haufigste Ursache fiir eine erhdhte Morbiditdt und Mortalitat bei Patienten
mit Marfan -Syndrom (3). Die am haufigsten durchgefiihrte kardiovaskulére Operation bei
Patienten mit Marfan-Syndrom ist ein Ersatz der Aortenwurzel bzw. der Aorta ascendens.
Diese Operation ist bei etwa 75 bis 85% der Patienten erforderlich, und zwar aufgrund einer
Dilatation oder einer Dissektion der Aorta (4,5). Darlberhinaus weisen viele Marfan-
Patienten — insbesondere solche mit persistierender Aortendissektion — auch eine Dilatation
der Aorta descendens auf. Diese Patietnen bendtigen haufig einen Ersatz der Aorta
descendens (6,7).

Aufgrund eines hohen Risikos mittel- bis langfristiger Komplikationen bei Marfan -Patienten
wird die endovaskulare Aortenreparatur derzeit nicht als Standardoption fir diese Patienten
empfohlen (8,9). Die endovaskulare Reparatur geht mit einem hohen Risiko einer
Reintervention einher. Der offene thorakoabdominelle Aortenersatz gilt daher als der
Goldstandard zur Behandlung von thorakoabdominellen Aneurysmen und chronischen
Dilatationen nach Aortendissektion bei Patienten mit Marfan-Syndrom (1).

Der offen-chirurgische Ersatz der thorakoabdominellen Aorta stellt ein komplexes
Operationsverfahren dar und birgt ein gewisses Risiko flr Morbiditat und Mortalitat. Zuvor
verdffentlichte Studien berichten Uber perioperative Sterblichkeitsraten von 1,3 bis 17% (10,
11,12). Potentielle perioperative Komplikationen umfassen Paraplegie, Schlaganfall,
Nierenversagen und Stimmbandlahmung (13,14).

Ziel dieser Studie ist es, die kurz- und langfristigen Ergebnisse sowie das klinische Outcome
des offenen Ersatzes der thorakoabdominellen Aorta bei Patienten mit Marfan-Syndrom zu
untersuchen, die an der Medizinischen Hochschule Hannover operiert worden sind.
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2.2. Material und Methoden:

Studiendesign:

Die geplante Arbeit stellt eine retrospektive klinische monozentrische Studie mit
prospektivem Follow-up dar. Die Studie wurde von der Ethikkommission der Medizinischen
Hochschule Hannover genehmigt (Nr. 10425 BO_K 2022). In dem Zeitraum von
01.01.1995 - 09.09.2021 wurden in unserem Zentrum insgesamt 648 Patienten operiert, die
einen thorakoabdominellen Aortenersatz erhielten. Von diesen waren 60 Patienten vom
Marfan -Syndrom betroffen. Die Crawford -Klassifikation und die DeBakey-Klassifikation

wurden verwendet, um die Aortenpathologien zu spezifizieren.

Studiendefinitionen und Follow-up:

Wir erhoben und analysierten praoperative Patientenmerkmale, intraoperative Variablen
sowie Merkmale des chirurgischen Eingriffes, und postoperatives Outcome-Variablen. Die
operative Mortalitat wurde als Tod innerhalb von 30 Tagen nach der Operation definiert.
Die operativen Komplikationen wurden als voriibergehend angesehen, wenn sie sich bis
zum Zeitpunkt der Entlassung oder wahrend des Follow-ups zurtickbildeten. Schlaganfall
wurde als eine klinisch und/ oder radiologisch offensichtlich dauerhafte Hirnverletzung
definiert. Paraplegie wurde als vollstandiger Verlust der motorischen Stérke der unteren
Extremitat und Paraparese als teilweises motorisches Defizit der unteren Extremitaten

definiert. Nierenversagen wurde als Erhéhung des Serumkreatinins auf = 2,5 mg/dl definiert.

Nach den gemeinsamen Richtlinien wurde das Follow-up durchgefihrt (15). Die Patienten
wurden telefonisch kontaktiert und in unserer Klinik nachuntersucht. Hauséarzte wurden

kontaktiert, um Untersuchungsergebnisse zu erhalten.

Chirurgische Technik:

Um die einseitige Beatmung der rechten Lunge zu ermdglichen, wird die Intubation mit
einem Doppellumentubus durchgefihrt. 13 Patienten erhielten am Tag vor der Operation
einen intrathekalen Katheter und die Cerebrospinalfliissigkeit wurde drainiert, wenn der
Druck Gber 10 mmHg zunahm. Die Patienten wurden im Operationssaal in einer links-
helikalen  Position auf einer Vakuummatratze platziert. Eine linkslaterale
Thorakophrenicolaparotomie und retroperitonealer Dissektion wurde durchgefiihrt, um den

chirurgischen Zugang zu ermdéglichen. Nach systemischer Heparinisierung wurde die
11



extrakorporale Zirkulation Uber einen femoralen Zugang etabliert, und der Patient wurde auf
32 ° C gekuhlt. Die thorakoabdominelle Aorta wurde von proximal nach distal mit einer
Dacron-Prothese (Unigraft, Braun, Melsungen, Deutschland oder Hemashield,
Marlborough, MA, USA) rekonstruiert. In den friihen Jahren unserer Praxis wurden die
viszeralen Arterien als Insel re-implantiert. In neuerer Zeit bevorzugen wir eine Dacron-
Prothese mit Seitenarmen, um die viszeralen Arterien einzeln zu anastomosieren.
Intercostalarterien wurden je nach GréBe und Rickfluss re-implantiert. Nach der Operation

wurden die Patienten auf die Intensivstation verlegt.

Statistische Analyse:

Die Datenanalyse wurde unter Verwendung von SPSS 26 Statistics Software (IBM Corp.
Released 2019. IBM SPSS Statistics for Windows, Version 26.0. Armonk, NY: IBM Corp.)
IBM Corp.). Die Normalverteilung der Variablen wurde Uber den Kolmogorov-Smirnov-Test
analysiert. Normal verteilte kontinuierliche Variablen werden als Mittelwert t
Standardabweichung  angegeben,  wahrend  kontinuierliche  Variablen  ohne
Normalverteilung als Median- und Interquartilbereich angegeben werden. Die Kaplan-Meier-
Analyse wurde zur Bewertung des Uberlebens und der Folgeeingriffe an der Aorta

verwendet.
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2.3. Ergebnisse:

Préoperative Patientendemografie:

Das Durchschnittsalter der Patienten zum Zeitpunkt der Operation betrug 39,5 +10,7 Jahre.
Der Grof3teil unserer Kohorte war mannlich (n = 36, 60%). Von unserer Kohorte waren 49
Patienten (82 %) kardial voroperiert. 3 (5 %) Patienten hatten ein Endoleak nach vorheriger
thorakaler endovaskularer Aortenreparatur (TEVAR) oder endovaskularer Aortenreparatur
(EVAR). Eine Aortendissektion war bei 50 (83%) Patienten und Aortenaneurysma bei 10
(17%) vorhanden. 57 Operationen (95%) wurden elektiv geplant und 3 Patienten (5%)

wurden einer Notfalloperation unterzogen.

Intraoperative Daten:

Die mittlere Operationszeit betrug 374,1 £126,8 Minuten. 2 (3 %) Patienten wurden mit
Linksherz-Bypass operiert und 10 (17 %) im hypothermen Kreislaufstillstand. Eine selektive
Nierenarterienperfusion wurde in 22 Fallen (36,7 %) angewandt. Bei 32 Patienten (53%)
wurde eine Reinsertion der Lumbalarterien durchgefiihrt und bei 9 Patienten (15%) ein
Bypass der viszeralen Arterien. Die Extraktion eines zuvor implantierten Stentgrafts wurde
bei 4 (7%) Patienten (2 Tevar, 2 EVAR) durchgeflnhrt.

Friihes postperatives Ergebnis:

Bei 10 Patienten (16,7%) war eine langere mechanische Beatmung (> 96 Stunden)
erforderlich, und 6 (10%) Patienten bendtigten eine Tracheotomie. Bei 5 Patienten traten
postoperative Blutungskomplikationen auf, die eine chirurgische Revision erforderten. Eine
permanente Paraplegie war bei 1 (1,7%) Patienten und permanente Paraparese bei 2
(3,3%) vorhanden. Zwei Patienten litten unter Schlaganfall (3%). Sechs Patienten (10 %)
entwickelten ein akutes Nierenversagen, dass bei 3 Patienten (5 %) eine vorlbergehende
Dialyse erforderte. Bei der Entlassung benétigte nur ein (2%) Patient Dialyse.

Die 30-Tage-Sterblichkeit betrug 3 % (n = 2). Die erste Patientin, die starb, war eine 40-
jahrige Frau mit Mega-Aorten-Syndrom. Sie wurde zuvor mit einem Komposit-
Aortenwurzelersatz und einem totalen Aortenbogenersatz mit Elefant trunk als kardiale
Reoperation in unserer Klinik versorgt. Am sechsten postoperativen Tag erlitt sie eine akute
Ruptur der Aorta descendens. Sie wurde unter kardiopulmonaler Reanimation notfallmaBig
in den Operationssaal gebracht und es wurde ein thorakoabdomineller Aortenersatz
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durchgefiihrt. Die Patientin verstarb jedoch noch am selben Tag an kardialem
Pumpversagen.

Die zweite Patientin war eine 32-jahrige Frau mit schwerer Adipositas (BMI 44) und Status
nach aortenklappenerhaltendem Wurzelersatz (David) in unserem Zentrum im Alter von 20
Jahren. Sie mit einem thorakoabdominellen Aortenersatz und einem infrarenalen aorto-
biiliacalen-Ersatz versorgt. Sie litt an einer intrakraniellen Blutung aufgrund einer Ruptur
eines zerebralen Aneurysmas und starb am dritten postoperativen Tag.

Spétes postperatives Ergebnis:

Das Follow-up war bei 95 % aller Patienten vollstdndig und umfasste insgesamt 512
Patientenjahre.

Die 1-, 5- und 10-Jahres-Uberlebensraten betrugen 87 %, 80 % bzw. 68 %. In einer mittleren
Follow-up Zeit von 21,5 Jahren wurden bei unseren Patienten insgesamt 16
Aorteninterventionen durchgefihrt.

Die Freiheit von der Aortenintervention nach 1, 5 und 10 Jahren betrug 96%, 70% bzw. 68%.
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3. Diskussion:

Der Ersatz der thorakoabdominellen Aorta bleibt ein komplexes Verfahren, aber diese
Studie zeigt, dass diese Operation bei Marfan-Patienten duBerst sicher durchgefiihrt
werden kann. Unsere Studie zeigte eine sehr niedrige perioperative Mortalitat und gutes
Langzeitergebnis. Viele Marfan-Patienten bendtigen jedoch Reeinterventionen im Bereich
der Aorta. Da die endovaskulare  Aortenreparatur fir  Patienten  mit
Bindegewebserkrankungen nicht empfohlen wird, bleibt die offene Operation ein wichtiger
Eckpfeiler der Therapie.

Gleichwohl bleiben Morbiditat und Mortalitat bei Patienten mit Marfan-Syndrom erhdht (3),
auch wenn die Aortenerkrankung therapiert ist. Der offene thorakoabdominelle Aortenersatz
bleibt die Behandlung der Wahl mit guten Ergebnissen und verbunden mit einer geringen
Reinterventionsrate (16).

Coselli und Kollegen berichteten von 4% Mortalitat bei 127 Patienten mit Marfan-Syndrom,
die einem thorakoabdominellen Aortenersatz unterzogen wurden (10). In &hnlicher Weise
berichteten Omura et al. in ihrer Erfahrung mit dem thorakoabdominellen Aortenersatz bei
20 Patienten mit Marfan-Syndrom Uber keine Krankenhaussterblichkeit (17). Ghanta et al.
berichteten Gber keinen Todesfall innerhalb von 30 Tagen nach der Operation (18).

Mit einer Frihsterblichkeitsrate von 3 % zeigte die vorliegende Studie vergleichbare
Ergebnisse.

Man kann davon ausgehen, dass das relativ junge Alter der Marfan-Patienten zum Zeitpunkt
der Operation zu der niedrigen Sterblichkeit beigetragen hat. Es wurde bereits gezeigt, dass
jungere Patienten ein geringeres perioperatives Risiko haben, wenn sie sich einem
thorakoabdominellen Aortenersatz unterziehen (11).

Obwohl neurologische Komplikationen wie Schlaganfall, Paraplegie und Paraparese
katastrophale Ereignisse darstellen, zeigen die meisten Studien, dass die Inzidenz dieser
Komplikationen nach thorakoabdominallem Aortenersatz bei Patienten mit Marfan-Syndrom
relativ gering ist (5, 17, 18, 19). Die vorliegende Studie zeigte eine sehr niedrige Inzidenz
der permanenten Paraplegie-Rate (n = 1, 1,7%) oder dauerhafter Paraparese (n = 2, 3,3%)
aufgrund einer spinalen-lschamie. Diese Ergebnisse scheinen akzeptabel zu sein,
insbesondere vor dem Hintergrund, dass einige Studien nach einer spinalen -Ischamie von
bis zu 14% nach Aorta descendens- bzw thorakoabdominellem Aortenersatz berichten(21).
Die Inzidenz des Schlaganfall (n = 2, 3%) war in der vorliegenden Studie ebenso niedrig.
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Neurologische Komplikationen kbénnen ein Problem darstellen, da frihere Studien
Schlaganfallraten von bis zu 5% angaben (22).

Ein akutes Nierenversagen ist nach komplexer Reparatur der thorakoabdominellen Aorta
nicht ungewodhnlich. Sechs Patienten der vorliegenden Studie (10 %) entwickelten
postoperativ ein akutes Nierenversagen. Vier Patienten bendtigten vortbergehend Dialyse
(6,6 %) und ein Patient (1,7 %) dauerhafte Dialyse. Diese Ergebnisse sind vergleichbar mit
anderen zuvor verdffentlichten Studien (10). Man kann davon ausgehen, dass die
Nephroprotektion von groBer Bedeutung ist, um das Risiko eines Nierenversagens zu
minimieren.

Die vorliegende Studie untersuchte auch das langfristige Uberleben. Die Uberlebensraten
von 1-, 5 und 10 Jahren betrugen 87%, 80%bzw. 68%. Obwohl unsere Patientenkohorte
zum Zeitpunkt der Erstoperation ein relativ junges Alter hatte, haben die Patienten mit
Marfan eine verringerte Lebenserwartung. Dies kénnte die akzeptablen, aber reduzierten
Uberlebensraten erkldren. Die Todesursachen sind bei 3 Patienten bekannt, bei den ibrigen
Patienten unbekannt. Die Ursache fir diese unbekannten Daten liegt am retrospektiven
Charakter dieser Studie und stellt eine geringfligige Limitation der vorliegenden Studie dar.
In der vorliegenden Studie waren wahrend der Nachuntersuchung 16 Aorten-
Neuinterventionen erforderlich. Dies unterstreicht, dass Patienten mit
Bindegewebeerkrankungen nach Aortenersatz nicht geheilt werden, sondern ein
lebenslanges erhdhtes Risiko fir eine vaskulare (Re-)Operation mit den damit verbundenen
peri-proceduralen Risiken haben. Man hatte eine noch hdhere Zahl fir Aortenreoperationen
an anderen Aortenabschnitten erwarten kénnen. Dies kann dadurch erklart werden, dass
der GroBteil unseres Patientenkollektivs in der Vergangenheit bereits einem
kardiovaskularen Eingriff unterzogen wurde, meist wegen einer akuten Aortendissektion
vom Typ A nach Stanford. Bei diesen Patienten war die Aortenwurzel bzw. die Aorta
ascendens bereits ersetzt worden. Einige der Patienten in der vorliegenden Studie hatten
mdglicherweise auch eine vergrdBerte distale Aorta, starben jedoch, bevor sie einen
Durchmesser erreichten, der einen Aortenersatz erforderlich machte.

Die endovaskulare Aortenreparatur beim Marfan-Syndrom ist immer noch umstritten mit

wenig Erfahrung und Mangel an mittelfristigen und Langzeit-Follow-up-Studien. Koelbel et

al. stellte eine Reihe von 24 Marfan-Patienten vor, die eine endovaskulare Reparatur oder

ein Hybdridverfahren erhielten. Die Follow-up-Zeit betrug 42 Monate. Die frihe Sterblichkeit

betrug 4% und das Uberleben 87% nach 24 Monaten. Die Freiheit von Neuinterventionen
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nach 12 Monaten betrug 77% (4). Eine andere kleine Studie mit 6 Patienten und eine
Nachbeobachtungszeit von 51 Monaten zeigte jedoch, dass bei zwei Patienten eine offene
chirurgische Reparatur erforderlich war und ein dritter Patient flr die Operation in Betracht
gezogen wurde. Ferner starb ein Patient 12 Monate nach endovaskularer Reparatur (23).
Diese Daten zeigen, dass eine endovaskulare Therapie keine dauerhafte Lésung fir Marfan
-Patienten darstellt. Da sich endovaskuléare Therapien verbessern, kénnte dies in Zukunft
eine Option sein, aber derzeit nicht. Es kann jedoch eine Rettungsstrategie in kritischen
Situationen sein, welche eine offene Operation ausschlieBen. Diesbetlglich hat unsere
Gruppe eine Studie zum chirurgischen Management von Patienten mit nativer und
prothetischer Infektion der thorakalen Aorta veréffentlicht (24). In dieser Studie wurden
einige Patienten aufgrund von Aortenruptur oder Fistelbildung als Brlicke zur offen-
chirurgischen Reparatur mit einer endovaskularen Stentgraftimplantation versorgt. In
ahnlicher Weise kann man die endovaskulare Therapie in dringlichen Situationen flr
Patienten mit Bindegewebestérungen als eine Notfall-Option ansehen, um diese kritisch
kranken Patienten bis zu einer offen-chirurgischen Operation zu ,bridgen‘. Aus diesen
Grinden muss man festhalten, dass der offene chirurgische Ersatz die bevorzugte
Therapiewahl fir Marfan-Patienten mit thorakoabdominellen Pathologien bleibt.

Zusammenfassend legt die vorliegende Studie dar, dass ein offen-chirurgischer Ersatz der
Goldstandard fiir die Therapie von thorakoabdominellen Aortenpathologien bei Patienten
mit Marfan-Syndrom bleibt. Diese Studie zeigt, dass ein offen-chirurgischer Ersatz in der
modernen Zeit mit extrem niedrigen perioperativen Risiken durchgefihrt werden kann. Die
endovaskuldre Reparatur kann bei Patienten mit Bindegewebeerkrankungen flr
Notfallsituationen in Betracht gezogen werden, beispielsweise als ,Bridge‘ zu einer offen-
chirurgischen Operation. Die endovaskulare Reparatur kann jedoch nicht als

Standardtherapie fir Marfan-Patienten fungieren.
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sein groBes Engagement und die fachlichen Hinweise hat PD Dr. Erik Beckmann wesentlich
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