I GYERMEKGYOGYASZAT [}

Gyakoribb velesziiletett szivbetegségek

* Csecsemo- és Gyermekgyogyaszati Szakmai Kollégium -

Az iranyelvet osszeallitotta: dr. Horvath Zsoka

Kamrai sovényhiany (VSD)
Definicié

A kamrai s&vényen |évd nyilas/ok, amelyen keresztll a jobb és a bal kamra a tidék elkertilésével kodzlekedik
egymassal.

El6fordulas
A veleszlletett szivbetegségek leggyakoribb formaja: 20-25%.
Kérlefolyas

30-40%-ban spontan zarddas fordul elé. Kezeletlen esetekben keringési elégtelenség, infundibularis
pulmonalis stenosis, progressziv obstruktiv tidéérbetegség alakulhat ki.

Klinikai tiinetek, vizsgalatok

Kis VSD

A tlnetmentes gyermeknél altalaban rutinvizsgalaton fedezik fel a zorejt.
K&zepes méretli VSD:

B csecsem&korban taplalasi nehezitettség;

W [assU sUlygyarapodas/sulyallas;

B ismétlédd és elhlizdddan gydgyuld 1églti infekciok;
B keringési elégtelenseég, mely a kezelésre Ol reagal.

Nagyméretd VSD:

B 3 keringési elégtelenség tlinetei koran, a pulmonalis vascularis rezisztencia csékkenésekor — 2—3 hetes
korban — jelentkeznek: tachycardia, tachypnoe inspiraciés dyspnoe, hepatomegalia;

W faradékonysdg, ismétlédd alsd léglti infekcidk;

B disztréfia, a sulygyarapodas az anticongestiv kezelés mellett sem indul meg;

B ha pulmonalis hiperténia alakul ki, s a sont megfordul: ciandzis, hypoxia, aktivitdscsdkkenés észlelhetd. Ez
altalaban a masodik évtized vége felé varhato.
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Auszkultacidé

Kis bal-jobb sonttel jaré VSD: 2/6—4/6 korlirt holosystolés zérej a llI-IV. bordakdzben.
K&zepes bal-jobb sonttel jard VSD:
B szisztolés surrands a sternum bal alsé szélenél;
W 4/6 fokozatl holosystolés zdrej a sternum bal alsé szélénél a -1V, bordakdzben;
B mesodiastolés tel&deési zorej a csticson.
Nagy bal-jobb séntvolument VSD:
W 3 praecardium elédomborodd, a szivestcslokés emeld;
W szisztolés surranas lehet;
W 2 2. szivhang egyes, ékelt;
B )/6-4/6 fokozatl holosystolés zorej. Ha a kamrék kozott nyomasegyenldség van, akkor a zérej halkabb;
B pulmonalis hiperténianal a zérej halkul, pulmonalis insufficientia hallhato.
EKG
Kis VSD: nincs eltérés.
Koézepes VSD: balpitvar-terhelés, bal kamra diasztolés terhelése.
Nagy VSD: bal pitvar és bal kamra volumenterhelése.
Képalkotd vizsgalatok: mellkasrontgen, echokardiogréfia (leginformativabb).
Szivkatéterezés: ritkan szikséges.
Differencialdiagnoézis
Mitralis insufficientia, pulmonalis stenosis subarterialis VSD-vel.
Kezelés
Gybgyszeres:
B keringési elégtelenség esetén furosemid, ACE-gatld, pozitiv inotrop szer;
B endocarditisprofilaxis szikséges;
W aktivitdsban korlatozas nem indokolt.
Intervenciés katéterezés: valogatott esetekben specidlis eszkdzokkel zarhatd a defektus.

Sebészi kezelés:

B sebészeti zards extracorporalis keringésben;
B palliativ megoldas: pulmonalis banding.
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Mditéti indikacio:

W (jszUl6tt- és csecsembkorban: keringési elégtelenség és/vagy pulmonalis hipertdnia;
B szignifikdns bal-jobb sont (Qp/Qs>2:1) 2 éves kor felett;
W jortainsufficientia kis VSD esetén is mUtétet indokol.

Posztoperativ lefolyas

A nem komplikélt VSD korrekcidja utan a gyermekek teljesitménye megegyezik kortarsaikéval.
Eletmddjukban, aktivitdsukban nem kell korlatozni Sket.

Szovédmények

Rezidudlis sént, ritmuszavar, subaorticus stenosis, aortainsufficientia, endocarditis.
Posztoperativ kovetés

Rendszeres kardiolégiai ellendrzés szikseges.

Endocarditisprofilaxis 6 hénapig javasolt mUtét utan, ha nincs residuum.

Ductus Botalli persistens (PDA)

Definicio

A Botallo-vezeték a magzatban az arteria pulmonalist €s az aorta descendest kéti dssze.
El6fordulas

Erett Gjszuldtteknél az dsszes szivbetegség 5—10%-a. Korasziildtteknél 1750 gr suly alatt 45-60%, 1200 gr
alatt 80% gyakorisagu. Leany-fid arany: 2:1.

Klinikai tinetek
A Klinikai tinetek a sént nagysagatol és a pulmonalis hipertonia fokatdl fliggenek.
Diagnosztikus vizsgalatok
Auszkultacio:
B |. hang normalis, a 2. hang lehet keskenyen kettézott;
B | /6-4/6 erbsségli continua, ,lokomotiv” zérej hallhatd bal oldalt, a sternum mellett a Il. bordakdzben
vagy a bal clavicula alatt;

B csticson diasztolés zorej hallhato;
B pulmonalis hipertoniaban a diasztolés komponens halkul vagy hianyzik.
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EKG, mellkasrontgen

Echokardiogréfia

2D-echokardiografiaval a ductus direkt vizualizalhato.
A pulmonalis nyomas a continua flow alapjan becstlhetd.

Spontan korlefolyas

A spontan zarddas szignifikans lehetdsegét napjainkban az elsé 6 élethonapban adjak meg. KoraszUlotteknél a
spontan zarddas gyakori.

Kezelés
A ductus gydgyszeres zarasa koraszllétteknél: indometacinnal vagy ibuprofennel.
B TUnetmentes gyermeket aktivitdsaban korlatozni nem kell!
B Endocarditisprofilaxis szUkséges.
A ductus transvascularis zarasa: szelektalt beteganyagon, specilis centrumokban.
Videoasszisztalt transztorakoszk&pos sebészeti interruptio
Sebészeti m(tét
Sebészi kezelés indikacidi
B KoraszUlotteknél, ha eredménytelen az indometacin kezelés.
B Nagy bal-jobb sént és/vagy keringési elégtelenség.
B Pulmonalis hipertonia klinikai jeleinél a mtét stirgds.
B Tlnetmentes csecsemd ductuszarasa altaldban az elsé év masodik felében javasolt, a fokozott

endocarditis, illetve endarteritis veszélye miatt.

Az ismert mddszerek és eszkdzok alkalmazasa természetesen a személyi felkésziltségen kivil a
rendelkezésre allé anyagi és technikai forrasok figgvénye is.

Posztoperativ lefolyas

Hossz( tavd megfigyelések szlkségesek még a kilonbodzd eszkdzok viselkedésének nyomon kdvetésére az
emberi szervezetben.

Szovédmények

Ductus rekanalizacié, nervus phrenicus/rekurrens paresis, chylothorax; aneuriznma.
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Posztoperativ kovetés

A gyermeket semmiféle aktivitdsaban nem kell korlatozni.

Rendszeres ellendrzés csak residuum esetén szlkséges.

Transzkatéteres zaras utan vagy residuum esetén endocarditisprofilaxis szikséges.
HosszU tavl kovetésik tapasztalatszerzés céljiabdl indokolt.

Pitvari sovényhiany (ASD)

Definicio

A két pitvar kozott [évd kdzvetlen kapcsolat az interatrialis séveényen 1évé hidny/ok miatt.
El6fordulas

Az Osszes velesziletett szivhiba 5—10%-a. A secundum (periovalis) tipus a leggyakoribb.
Korlefolyas

5 éves életkorra 40% spontan zarddas varhatd, sokszor septumaneurizmaval.
Felnéttkorra pulmonalis hipertdnia, pitvari ritmuszavar, keringési elégtelenség, paradox embolisatio fordulhat
eld.

Klinikai tiinetek, vizsgalatok:

W a gyermek altaldban tinetmentes;
B csecsemOkorban ritkan fordul eld keringési elégtelenség.

Auszkultacié:

W szélesen és fixen kettdzott 2. szivhang;

B ) /6-3/6 ejekcids tipusu szisztolés zdrej a bal parasternalis Il. bordakdzben;

B nagy bal-jobb sont, esetén mesodiastolés telédési zérej a mesocardium felett.
EKG: jobbkamra-terhelés.

Mellkasrontgen: mérsékelt fokd cardiomegalia.

Echokardiogréfia: anatdmiai diagndzist ad, lehetévé teszi a szivkatéterezés mellézését.
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Kezelés

m Fletmodbeli korlatozasok a gyermekek szamara nem sziikségesek;
W ritkdn, nagy sont esetén szlkséges keringéstamogatas.

Defektus zarasa:

B intervencids katéterezés soran erre a célra kifejlesztett specidlis eszkdzokkel;
B sebészeti zards extracorporalis keringésben.

A defektus zardsanak optimdlis idépontja: 2—4éves kor.
A mUtét indikacidja Qp/Qs = 2:1.

Szovedmeények

Ritmuszavar.

Posztoperativ kévetés

Infektiv endocarditisprofilaxis a defektus zarésa utdn 6 honapig ajanlott. Eletmédban, sporttevékenységben
korlatozni nem kell a gyermeket. Rendszeres kardioldgiai kontroll sztikséges.

Atrioventricularis s6vényhiany (AVSD)

Definicio

Az endocardialis parna elégtelen fuzidja miatt kialakulé sszetett szivhiba.

Inkomplett forméban a pitvari septumon a septum primum hidnyzik. Komplett forméaban a septum primum
hidnya kiterjed a ventricularis septum AV-billenty( alatti bearamlasi palyara is. Az AV-billenty( fejlédése is
rendellenes, mely lehet k&zbs vagy szeparalt orificiumd.

El6fordulas

Az Osszes veleszUletett szivbetegség 4%-a. A defektusok 309%-a Down-szindrémahoz tarsul.
KOMPLETT AVSD

Korlefolyas

Sebészeti beavatkozas nélkil a betegek 80%-a meghal az elsé két év folyaman. A tlléléknél obstruktiv
érbetegség fejlédik ki.
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Klinikai tiinetek, vizsgalatok

A tlineteket a bal-jobb sént nagysaga, az AV-billentyl insufficientiajanak mértéke és a pulmonalis hiperténia
hatarozza meg:

B novekedésben vald visszamaradas;

B ismétlédd 1églti infekcidk;

W congestiv keringési elégtelenség.

Auszkultacié:

B hangos 2. hang, galoppritmus eléfordulhat;

B 3/6-4/6 szisztolés zdrej a sternum bal alsé oldalan;

B mesodiastolés telédési zorej a cslicson vagy a sternum bal alsd szélénél.
EKG:

W bal deviacio;

B jobbkamra-hipertrdfia;

B megnyult PQ.
Mellkasrontgen:

B cardiomegalia;

B tidSkben fokozott vascularisatio;

B pulmonalis hipertonia jelei.
Echokardiogréfia: anatémia, AVSD komponensei abrazolhatok.
Szivkatéterezés: szlkséges lehet.
Kezelés

Gybgyszeres:

B keringéstamogatas (furosemid, ACE-gétld, pozitiv inotrop szer);
B endocarditisprofilaxis.

Sebészi kezelés:

B palliativ mtét: pulmonalis banding;
B rekonstrukcids mUtét.

MCdtéti indikacid

Ujsziildtt-, csecsemdkorban: keringési elégtelenség vagy pulmonalis hiperténia, ismétiédé pneumdniak, disztrofia.
Kisdedkorban: ha Qp/Qs> 1,5 és/vagy II-Il. fokd AV-insufficientia.
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Szovedmeények

B Progredialé obstruktiv tid&ér-megbetegedés;
W kronikus ritmuszavar;
B fokozddd mitralis insufficientia;
B subaorticus stenosis.
Posztoperativ ellenérzés
Rendszeres kardioldgiai ellendrzés és endocarditisprofilaxis sziikséges.
INKOMPLETT AVSD
Klinikai tliinetek, vizsgalatok
Altaldban nem okoz panaszt gyermekkorban.
ASD |l Klinikai tinetei és eltérései mellett mitralis regurgitatio is hallhato.
EKG
W Balra devidld QRS-tengely;
m |. fokd AV-blokk;
B jobbkamra-hipertrdfia.
Mellkasréntgen: cardiomegalia.
Echokardiogréfia: a defektus direkt vizualizalhatéd az AV-billenty(ik rendellenességeivel egyditt.

Korlefolyas

Gyermekkorban keringési elégtelenség, felnéttkorra pulmonalis hipertdnia, az AV-billentykén endocarditis
alakulhat ki. Gyakori a ritmuszavar.

Kezelés
B A fizikai aktivitas korldtozasa nem szikséges;
B endocarditisprofilaxis;

W keringési elégtelenség esetén anticongestiv terapia;
B sebészi kezelés: defektus zardsa, AV-billenty(k rekonstrukcidja extracorporalis keringésben.

GYERMEKGYOGYASZATI UTMUTATO 144 2004. DECEMBER



I GYERMEKGYOGYASZAT [}

Posztoperativ sz6védmények

B Ritmuszavar;
| |||. fokd AV-blokk pacemakerbeultetést indokol.

Posztoperativ kovetés

Rendszeres kardioldgiai ellendrzés, residuum esetén endocarditisprofilaxis szikséges.

Il. KIARAMLASI OBSTRUKCIOVAL JARO VELESZULETETT SZiVHIBAK
Aortastenosis

Definicié

Anatémiailag a balkamrai kidramlasi palya obstrukcidja.

El6fordulas

Az Osszes veleszlletett szivbetegség kozotti gyakorisaga 5%. Fil-lany arany: 4:1. Az atlaglakossagban a
bicuspidalis aortabillentyd 2%-ban fordul eld.

Patologia, patofiziologia

Lokalizacié szerint valvularis (75%), subvalvularis (20%) vagy supravalvularis tipust. Az idiopatias hipertréfias
subvalvularis aortastenosis a szivizom megbetegedése, és a cardiomyopathiak csoportjaba tartozik.

Valvularis aortastenosis

Ujszuléttkorban a billentyl betegsége olyan komplett fejlédési zavar része, melyben a bal kamra, a mitralis
billentyl és az aorta is érintett. Az elvaltozas oka a bal kamrai myocardium korai fejlédési zavara. Idésebb
gyermekeken az elvaltozas a billentytasakok fuzidja miatt alakul ki. A bicuspidalis billenty(i akkor okoz
stenosist, ha a degenerativ folyamatok kdvetkeztében a vitorlak megvastagodnak, megrévidilnek az
anulushoz képest, vagy kalcifikadloddnak.

Subvalvularis aortastenosis: izolalt subaorticus stenosisban az aortabillenty(i alatt membranosus vagy fibroticus
gylr( talalhato.

Supravalvularis aortastenosis: kordlirt és diffiz forméja kildnithetd el.
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Korlefolyas

A kritikus aortastenosis UjszUlott- és fiatal csecsemdkorban 10%-ban akut katasztréfat okoz, kardiogén sokkal,
sulyos keringési elégtelenséggel. Az életet veszélyeztetd formatdl eltekintve az aortastenosis progrediald
megbetegedés.

Klinikai tliinetek, vizsgalatok

m Kritikus aortastenosis UjszUléttkorban, a ductus elzarddasakor akut keringési elégtelenséghez és kardiogén
sokkhoz vezethet.

B Gyermekkorban a betegek donté tobbségének panaszai még sulyos stenosisban is csekélyek, szomatikus
fejlédeésuk jo.

B Fizikai megterhelésre jelentkezd faradtsag, mellkasi fajdalom vagy syncope, sdlyos aortastenosisban
kamasz- vagy fiatal felnéttkorban jelentkezik.

W Szisztolés surrands jobb oldalt, a sternum felsd szélénél a jugulumban, vagy a carotisartériak folott.

Auszkultacié

B Normalis vagy mérsékelten halkabb |. hang.

B Szisztolés ejekcids klikk valvularis aortastenosisra jellemzé, ha nem kalcifikalt a billentyd.

W )/6-4/6 intenzitasu durva, kapard jellegli szisztolés ejekcids zorej hallhatd punctum maximummal az
,aortas vonalban”.

B Ha az UjszUlottnek keringési elégtelensége van, a szivzdre) halkul vagy eltdnik. Ekkor a periférids pulzus
gyenge, filiformis. Amikor a keringési elégtelenség javul, a zorej erdsodik.

B Supravalvularis aortastenosisban a jobb karon magasabb a vérnyomas, mint a bal karon.

EKG: sulyos esetekben balkamra-hipertréfia jelei ,strainnel” vagy anélkul.
Mellkasréntgen: cardiomegalia dltaldban a késébbi életkorban észlelhetd.
Echokardiogréfia: az obstrukcié helyét és a gradiens mértékét mutatja.
Kezelés
] UjszUIétt— és fiatal csecsemdkorban a kritikus valvularis aortastenosis stirgds beavatkozast igényel;
keringéstamogatés, O, adasa, a ductus nyitvatartasa (prosztaglandin E|) szikséges;
B perkutan ballonvalvuloplasztika;

W sebészi kezelés. nincs egységes allaspont a mUtéti indikacidban;
B endocarditisprofilaxis az aortastenosis minden formajaban szlkséges.
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Posztoperativ korlefolyas

Residuumok, szévédmeények

Residuumok, szévédmények Kovetkezmény
rezidudlis/recidivald stenosis endocarditis

progredialé billenty(degeneracid

aortabillentyU-insufficientia

perzisztald/recidivaléd hipertréfia

myocardium funkciézavar

balkamra-dilatacié

ritmuszavar

coronariaelégtelenseg

kamrai ritmuszavar

bal kamrai myocardiumfibrosis

ingerlletvezetési zavar (balszar-blokk, AV-blokk)

aortadilatacio

aortaruptura

aortaaneurysma

aortaruptura

protézis-diszfunkcid

thromboembolias szévédmeények

antikoaguldlas okozta vérzések

hirtelen szivhalal

Posztoperativ koévetés

Egész élettartamra sz6l6 kardioldgiai ellendrzés szikseges. Rezidudlis szlkulet esetén versenysport nem
Uzhetd. Infektiv endocarditisprofilaxis szlikséges.

Coarctatio aortae

Definicio

AortaszUkulet, melynek oka a hatsd aortafal intima és media rétegeinek megvastagodasa és elédomborodasa.
Leggyakoribb az aortaisthmus stenosisa.

El6fordulas

Az Osszes veleszlletett szivbetegség 8%-a. Fil-ledny arany: 2:1.

Megjelenési formai

Postductalis aortaisthmus-stenosis

Hemodinamikailag a normalis irany( aramlas és a praestenoticus szakasz nyomasfokozddasa jellemzi. Artérids
hiperténia alakul ki a nyaki és felsé végtagi ereken. A hipertenzié kialakulasaban valdszinlleg renalis

mechanizmus is szerepet jatszik. A poststenoticus terlletek perflzidja részben anterograd aramlas, részben
kollateralis keringés Utjan torténik.
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Praeductalis aortaisthmus-stenosis

A szUkUlet a ductus arteriosus eldtt alakul ki, és gyakran az aortaiv tubularis hypoplasidjaval jar egyttt. Néha a
hypoplasias rész elzarédik és felszivodik, aortalv-interruptio jon létre.

Korlefolyas
Izolalt aortaisthmus-stenosis kezeletlen eseteiben a betegek életkilatdsa: 30-35 év.

7

UjszUldttkorban a halal oka keringési eleégtelenség, a késébbiekben a hipertdnia kdvetkezménye. Az
obstrukcié foka és a kollateralis keringés jelentésen befolyasolja a betegség spontan lefolyasat.

Szegmentalis, praeductalis coarctatio aortae az elsé életév folyaman gyakorlatilag 100%-ban halalos.
IZOLALT AORTAISTHMUS-STENOSIS
Klinikai tiinetek, vizsgalatok

B Csecsemdkoruk utan a betegek 14 éves korukig rendszerint tinetmentesek;

B jellemzd panasz lehet a fejfajas, orrvérzés, [abfajas; sokszor csak véletlenll kerll sor a diagndzisra;

W 3 periférids pulzus a karon kifejezetten, erdteljesen tapinthatd, az alsé végtagon vagy nem tapinthato,
vagy gyenge €s kesik.

’

UjszUlott- és csecsemdokori fizikalis vizsgalat jelentésége!
A karon mért vérnyomas hipertoniat vagy az alsé végtaghoz képest magasabb értéket mutat.

Auszkultacio:
W szisztoles ejekcios klikk;
B 2/6-3/6 intenzitasu ejekcids zorej a sternum jobb oldaldnak felsd szélénél és a haton, az interscapularis
régidban hallhato.
EKG: Szabalyos vagy balkamra-hipertrofia jelei.
Mellkasréntgen:
B normal nagysagl sziv vagy mérsékelt fokl cardiomegalia;
W a7 oesophagogramon jellegzetes harmas alakl benyomat a nyel&csé bal oldalan;

B bordausuratiok idésebb gyermekeknél.

Echokardiogréfia: a stenosis helye és a gradiens nagysadga meghatarozhato.
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Kezelés

B Hipertdnia kezelése, mint egyéb esetekben;
B ballondilatacio;

B stentimplantacio;

B sebészi kezelés.

Mdtéti indikacio:

W 3 szUkUlet mértéke az érlumen 50%-at meghaladja;

B jelentds kollateralis haldzat;

B also és felsd végtag kozotti 20-30 Hgmm nyugalmi nyomaskldnbség;
B terhelésre kéros vérnyomasertek.

PRAEDUCTALIS COARCTATIO AORTAE
Klinikai tiinetek, vizsgalatok

m Keringési elégtelenség jelei: taplalasi nehézség, dyspnoe, tachypnoe, oliguria, anuria, filiformis pulsus;

B kardiogén sokk 2—6 hetes életkorban mar eléfordulhat;

B pulmonalis hiperténiaban a csecsemd cianotikus, a progndzis rossz;

W 3 keringés 6sszeomlasa akkor kdvetkezik be, amikor az alsd testfél keringése ductus dependens és a
ductus arteriosus zarédik;

B ha a ductus arteriosus szélesen nyitott, nincs az alsé és felsd végtag kdzodtt pulzuskilonbség.

Auszkultacié:
W galoppritmus;
B 3 masodik hang hangos;
B dekompenzilt, csecsem&nél szivzorej tobbnyire nem hallhato.

EKG:

B jobbdeviacio;
W jobbkamra-hipertrdfia vagy jobbszar-blokk.

Mellkasrontgen:

B jelentSs cardiomegalia;
B t{idéo6déma vagy vénds pangas.

Echokardiogréfia:

W 2 coarctatio helyét, kiterjedését mutatja;
B a Doppler-vizsgalat a sz(kllet mértékét mutatja, a diasztolés gradiens kimutatasa diagnosztikus.
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MRI-vizsgalat: kitlinéen adbrdzolja a coarctatio helyét, és kilondsen az erekrdl ad részletes felvilagositast.

Kezelés

B [ntenziv anticongestiv kezelés szlkséges a sebészeti beavatkozas eldtt;
B prosztaglandin- (PGEI) inflzid a ductus Ujbdli megnyitasara;
W 3 praeductalis coarctatio azonnali mUtétet igényel, a diagndzis feldllitasa egyenld a mUtéti indikaciéval.

MUtéti szévédmények

B Szivelégtelenség, tourniquet sokk, vérzések, paraplegia, nervus rekurrens és phrenicus bénulas,
chylothorax, hasi fajdalom, posztoperativ hiperténia;

B restenosis/rezidudlis stenosis;

W perzisztald hipertdnia;

B aneurizma.

Posztoperativ kovetés

B Még a sikeres aortaisthmus-stenosis operacidja utan is életre sz6l6 kardioldgiai ellendrzés, kovetés
szUkséges;

W a3 restenosisok, rezidudlis stenosisok mUtéttel vagy ballondilataciéval korrigalanddk;

W gyogyszeres antihipertenziv kezelés akkor is indokolt, ha a betegnek nyugalomban ugyan normalis a
vérnyomasa, de ez terhelésre kérosan fokozddik;

W endocarditisprofilaxis sziikséges.

Pulmonalis stenosis

Definicio

A jobbkamrai kiaramlasi palya obstrukcidja.

El6fordulas

Az Gsszes congenitalis vitium 5-8%-a.

Patologia, patofiziologia

Lokalizacié szerint valvularis (90%), infundibularis (2—-3%) vagy supravalvularis a stenosis.

Az infundibularis és supravalvularis stenosis altalaban egyéb vitiumokhoz (Fallot IV, VSD) tarsul.

A pulmonalis stenosis stlyossaganak megftélése a nyomasgradiens alapjan térténik:
W jelentéktelen, ha a nyomasgradiens a jobb kamra és az arteria pulmonalis kdzott <25 Hgmm;
B enyhe: 25-49 Hgmm;

B mérsékelt: 50-79 Hgmm;
W sUlyos: >80 Hgmm.
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Korlefolyas

A spontan lefolyast a stenosis sulyossaga, progresszidja és a jobb kamra funkcidja hatdrozza meg.
Klinikai tiinetek, vizsgalatok
B Enyhe pulmonalis stenosisban a gyermek tlinetmentes lehet;
B mérsékelt fokd szlkiletet mutatd gyermekek faradékonyak, fizikai megterheléskor dyspnoésak;
B sUlyos esetekben jobbkamra-elégtelenség fejlédik ki.
Auszkultacio:
B valvularis stenosisnal szisztolés ejekcids klikk hallhato;
B a 2. hang szélesen kettdzott;
W 2/6-5/6 fokozatl, ejekcids szisztolés zorej hallhatd surrandssal vagy a nélkdl a bal lI-1ll. bordakdzben. A
z0rej intenzitdsa €s hossza a stenosis fokaval aranyos.
EKG: jobbkamra-hipertrofia. Sulyos stenosisban jobbpitvar- és jobbkamra-hipertrofia +,strain”.
Mellkasrontgen:
B 3 szfvnagysag normalis;
B 2 pulmonalis v eléboltosul;
W 2 tUddvascularisatio sulyos stenosisban csdkkent.

Echokardiografia:

W sz(kUlet helyét mutatja, a pillanatnyi nyomasgradiens meérhetd;
W 3 periférias pulmonalis stenosis bizonyftasa az angiokardiogréfia feladata.

Kezelés
B Fizikai aktivitds korlatozasa csak sulyos stenosis esetén szlkséges;
B endocarditisprofilaxis szlkséges;
B perkutan ballondilatacid az ajanlott mddszer, ha a nyomésgradiens nyugalomban minimum 40-50 Hgmm
vagy magasabb, mint a szisztémas nyomas 2/3-a;
B (jszUlotteknél ciandzis, jobbsziviél-elégtelenség tinetei esetén (ductusfiggd tliddkeringés) a ductus nyitva
tartasa szUkséges a beavatkozasig (prosztaglandin E,).
Sebészi megoldas: valvulotomia, illetve a kidramlasi palya szélesitése folttal.

Szovodmeények

Restenosis (ritkan), jobbkamra-diszfunkcié féleg idéskorban végzett mUtétek utan varhaté (ilyenkor kamrai
aritmia is eléfordulhat).
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Posztoperativ kévetés

Rendszeres kardioldgiai ellendrzés sziikséges.

Nagyér-transzpozicio (TGA)

Definicio

Az aorta a morfoldgiai jobb kamrabdl, az arteria pulmonalis a morfoldgiai bal kamrabdl ered.
El6fordulas

Az Osszes szivbetegség 5-7%-a. Fil-lany arany: 3:1.

Patologia patofiziologia

Két, egymastdl fuggetlen, parhuzamos verkor jon létre. Az életben maradas csak akkor lehetséges, ha
valamilyen szinten 6sszekottetés van a két vérkor kozétt. A patofizioldgiat a tarsuld rendellenességek
hatarozzak meg.

A TGA Klinikai-hemodinamikai osztalyozasa

W Fokozott tuddkeringéssel jaré TGA: TGA + nagy VSD és/vagy PDA.
B Csokkent tiddkeringéssel jard TGA: TGA + balkamra-kidramlasi obstrukcié (+/- VSD).

Korlefolyas
Tarsvitiumokra valé tekintet nélkll a betegek 10%-a éri meg az |. életévet sebészeti beavatkozas nélkul.
Klinikai tiinetek, vizsgalatok
B Az UjszUlott sulya éltalaban az atlagnal magasabb;
W Orak alatt ciandzis alakul ki;
B oxigénbelélegeztetésre sem reagald hypoxia €s acidozis;
esetenként
B hypoglykaemia és hypocalcaemia;
W keringési elégtelenség jelei nem észlelhetdk;

W nagy VSD térsulasa esetén a ciandzis enyhe, csak sirdskor fokozddik.

A keringési elégtelenség jelei a 2—4. héten alakulnak ki. Ez TGA + aortaisthmus-stenosisra is jellemzé.
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Auszkultacié:

B 2 masodik hang egyes és hangos, szivzdrej nem hallhatd;

B 3 VSD-re jellemzé holosystolés zorej + csicson mesodiastolés telédési zorej hallhatd;
B pulmonalis hipertonia kialakulasaval a tinetek mérséklédnek;

B balkamra-kidramlasi szdkulet esetén ejekcids zore).

EKG:

B jobbkamra-hipertrdfia;
B nagy VSD, PDA, PS vagy tudéér-megbetegedés esetén ehhez még balkamra-hipertrdéfia tarsul.

Mellkasrontgen:
W elfekvd, tojas alakd szfv, keskeny szivnyél;
B 2 tUdS vascularisatidja fokozott;
B balkamrai kidramlasi obstrukcié esetén a Fallot IV-hez hasonlit a rontgenkép.

Echokardiogréfia: anatomia, tarsuld rendellenességek a szegmentalis analizissel kimutathatok.

Szivkatéterezés, angiokardiogréfia: részben a diagndzis felllitasara, részben a ballon atrioseptostomia
elvégzésére.

Differencialdiagnézis
B Ciandzis:
- perzisztald foetalis keringés;
- egyéb, ciandzissal jard szivhibak;
B keringési elégtelenség: nagy VSD, DORYV, truncus ateriosus communis, univentricularis sziv.
Kezelés
Gybgyszeres kezelés:
B Botallo-vezeték nyitvatartasa (prosztaglandin E,);
B hdmérséklet normal szinten tartasa;
W aciddzis és a hypoglykaemia rendezése;

B dekompenzacid esetén pozitlv inotrop szer és diuretikus kezelés.

Rashkind-féle ballon atrioseptostomia
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Sebészeti kezelés

Cél: hemodinamikai és/vagy anatémiai korrekcio:
| pitvari szintl keringéskeresztezés: Senning-, Mustard-mUtét;
2. artériafelcserél® mdtét: ,artérias switch”, Jatene-Yacoub;
3. kamrai szint( keringéskeresztezes: Rastelli-mUtét;
4. hypoplasias kamranal médosftott Fontan-mUtét.
Szévddmények pitvarkeresztezd mdtét utan:
W ritmuszavarok;
B hirtelen szivhalal;
W szisztémas kamra diszfunkcio;
W vénas obstrukcio;
B pulmonalis hiperténia.
Szévddmények artérids switch operacié utan:
W ritmuszavar;
B balkamra-diszfunkcio (ritkan);
W reoperaciét igénylé szévédmeény a supravalvularis pulmonalis stenosis.
Posztoperativ kovetés
B Rendszeres kardiologiai ellendrzés szikséges;
B endocarditisprofilaxis szikséges, bar switch m(tét utan az endocarditis kockédzata csekély.
Tricuspidalis atresia
Definicio
A jobb atrioventricularis szajadék hianya (agenesidja) vagy atresidja (imperforaltsaga).
El6fordulas
Az bsszes congenitalis szivbetegség |-2%-a.
Patolégia patofiziolégia
A keringést a pitvari szintl vérkeveredés jellemzi. A ciandzis mértéke a tiddkeringés figgvénye.

Korlefolyas

Intervencié nélkil csecsem&kor utan kevés a remény a tulélésre.
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Klinikai tiinetek, vizsgalatok

A tlnetek mar igen koran jelentkeznek:
W progrediadld ciandzis;
B tachypnoe, dyspnoe, hypoxias rosszullét;
B taplalasi nehezitettseg;
B jobbszivfél-elégtelenség;
B novekedésbeli és fejlédésbeli visszamaradas;

B dobverdujjak;
m fokozott tid&keringéssel jard esetekben balszivfél-elégtelenség.

Auszkultacié:

B 3 2. szivhang egyes;
B 2 zorej a tarsvitiumoktd! flgg.

EKG:
B balra devidlé elektromos fétengely + ciandzis: tricuspidalis atresiara pathognomicus;
B jobbpitvar- vagy biatrialis hipertrdfia;
W balkamra-hipertrdfia;
B 2 QRS-komplexus a jobb kamra felett alacsony.

Mellkasrontgen:

B cardiomegalia: a tid&vascularisatio csokkent (TGA tarsuldsa esetén fokozott);
W 3 jobb pitvar nagysaga az interatrialis kommunikacié nagysagatdl fliggden valtozik.

Echokardiografia:

B részletes anatémiai diagndzist tesz lehetéve;
W 3 tiddvérellatas modja, az obstrukcid meérteke mérhetd.

Szivkatéteres vizsgalat, angiokardiogréfia: a diagndzis feldllitdasahoz nem, de a Fontan-tipusd mUtétek el6tt a
hemodinamika felmeéréséhez szikséges.

Kezelés
Gybgyszeres:

B ductus dependens tiddkeringés esetén Prostin-inflzio;
B elarasztott tudokép, keringési elégtelenség esetén a szokasos anticongestiv kezelés.

A Rashkind-féle ballon atrioseptostomiat kis csecsemdknél a jobb-bal sént ndvelésére, a szivkatéterezés
részeként végzik.
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Palliativ mUtét:

W Blalock-Taussig-anasztomozis;
B pulmonalis banding;
B cavopulmonalis anasztomozis.

Definitiv mUtét:

B Fontan-operacio;

B moddosftott Fontan-mUtét;

W teljes cavopulmonalis anasztomozis;
W szivtranszplantacio.

Fontan-tipusd mitétek szévédményei:

B krénikus szivelégtelenség;

B chylothorax;

B fehérjevesztd enteropathia;

B conduit, vena cava, arteria pulmonalis, subaorticus stenosis;
W pitvari thrombus;

B AV-billenty( insufficientia;

W ritmuszavar;

B majcirrdzis;

W idegrendszeri szovédmények.

Posztoperativ ellendrzés
W 3 szamos lehetséges szovoédmeny miatt az életet végigkisérd gondos ellendrzés szikséges;

B dtmeneti antikoagulalas, majd thrombocytaaggregacio-gatld kezelés meggondolandd;
B endocarditisprofilaxis szlkséges.
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