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A velesziiletett szivbantalmak kor és nem szerint esoportositva,
viszonyitva az osszbetegforgalomhoz,
az egyet. gyermekklinikdval kapcsolatos ,Sfefdnia® gyermekkérhdz anyagéban.
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Congenitalis vitiumok elofordulasi gyakorisaga
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Age in years
Prevalence Ratio 2000 vs, 1585 (95% CI)

Marell: et al Circulation 2007;115:163-172




Mi vezetett a terapia koraba?

I. Kardioldgiai vizsgalomodszerek fejlodése

2D TEE
Foetalis ECHO 3D
MRI CT

I1. Terapias beavatkozasok fejlodese

«anaesthesioldgidban alkalmazott gy6gyszerek €s modszerek
*0j szivsebészeti technikak és mtéti megoldasok

earitmia kezelések

interventids szivkatheterezés

eszivtranszplantacio

Mi a feladatunk?

Adekvat diagnosis és/vagy gyogyszeres, €s/vagy interventios, €s/vagy sebeszeti beavatkozas utan a minél
magasabb ¢letmindseg elérésének/megtartasanak elosegitése.



Az \jsziilottkori cyanosis differencidldiagnézisa

Szervrendszer/betegség

Légzérendszer
Respiratorikus distress
syndroma
Sepsis, pneumonia

Meconium aspiratiés
pneumonia

Persistdl$ foetalis keringés

Rekeszsérv

Transitoricus tachypnoe

Sziv- és érrendszer

Cyanosissal jaré vitiumok csok-
kent pulmonalis vérdram-
l4ssal

Cyanosissal jaré vitiumok
emelkedett pulmonalis véré-
raml|4ssal

Cyanosissal jaré vitiumok con-
gestiv szivelégtelenséggel

Sziveléglelenség dnmagdban

Kozponti idegrendszeri (KIR)
Anya sedativ gydgyszerei
Asphyxia
Intracranialis vérzés
Neuromuscularis betegségek

Haematologiai
Acut vérvesztés
Chronicus vérvesztés
Polycythaemia
Methaemoglobinaemia

Metabolikus

Hypoglycaemia
Adrenogenitalis syndroma

Mechanizmus

Feluletaktiv surfactant hidnya

Gyullad4s, pulmonalis hypertensio, jobb-bal
shunt*

Mechanikai elzdrédds, gyulladds, pulmonalis
hypertensio, jobb-bal shunt

Pulmonalis hypertensio, jobb-bal shunt

TiidShypoplasia, pulmonalis hypertensio

Tudofolyadék visszatartdsa

Jobb-bal shunt (pulmonalis atresidban, Fallot-
tetralogidban)

Jobb-bal shunt (d-nagyér-transpositiéban, trun-
cus arteriosusban)

Jobb-bal shunt tidéoedemival és alacsony
cardialis outputtal (hypoplasids bal
szivfélben és coarclatio aortacban)

Tudbdoedema és rossz szivcontractilitas
(sepsisben, myocarditisben,
supraventricularis tachycardidban vagy
complett szfvblockban). Nagy verdtérfogattal
jérd szivelégtelenség (ductus arteriosus,
Galenus-vena, vagy mds arteriovenosus
malformatiék esetén)

Hypoventilatio, apnoe

KIR depressio

KIR depressio, goresok

Nervus phrenicus bénulds, hypotonia,
hypoventilatio, tiidGhypoplasia

Shock

Congestiv sziveléglelenség

Pulmonalis hypertensio

Alacsony affinitdsi haemoglobin vagy
virrdsvériest-enzimdefectus

KIR depressio, congestiv sziveléglelenség
Shock. (s6vesztés)

*Jobb-bal shunt: intracardialis (foramen ovale), extracardialis (ductus arteriosus)

vagy intrapulmonalis shunt.




Fallot tetralogia

letralogy of Fallot

Small heart
Uptilted apex

Fulmaonary artery ‘bay

[arrow) Oligaemic

ung friodel =

leeralogy of Fallot

Fig. 1421 (o) Tetralogy of Fallot. The right ventricular out-
flow tract obstruction results in blood flowing from right to
left across the veniriculagr sepial defect. (b) Murmur.

) Chest Xeragy, (d) ECG

Right vencricular hypertraphy

L.lpl'lg"ll.' T wave in'Y, with '|:-.:|‘,_" R owave (o 5 wave)

Semmelweis Egyetem I. sz. Gyermekklinika




Fallot tetralogia

» Congenitalis vitiumok 5-7%-a
* Alkotoreszei:
— infundibularis/ valvularis pulmonalis stenosis
—VSD
— dextroponalt/lovaglo aorta
— jobb kamra hypertrophia

Semmelweis Egyetem I. sz. Gyermekklinika



Fallot tetralogia

* Terapia: Fallot roham megelozése
— TRASICOR 0,5 mg/kg/dosis
« Matet:
— palliativ: szisztemo-pulmonalis shunt
(Blalock-Taussig)
— helyreallito mitet

Semmelweis Egyetem I. sz. Gyermekklinika



zivmutet utan ajanlhatc rt

Fallot IV.

« Haa sebeszeti eredmeény kivalo, a beteg
sportolhat. Feltetelei:

— Norm jobb kamra nyomas

— Jobb kamra volumenterhelése enyhe
— Nincs residualis shunt

— Nincs arritmia



Fallot IV.

» JelentOs Pl residualis jobb kamra
hypertophia, arritmia eseten csak I/A
osztalyba sorolhato sportok javasoltak

A. Csekély

dinamikus

I.Csekély biliard

statikus bowling
krikett
curling
golf
lovészet

B. Mérsékelt
dinamikus

baseball
softball
asztali tenisz
tenisz (paros)
roplabda

C. Fokozott
dinamikus

tollaslabda
sifutas (klasszikus)
gyephoki

tajékozodasi futds
tavgyaloglas
hosszutavfutas
labdarigés
squash

tenisz (egyes)



Nagyarteriak teljes

transpositioja

Semmelweis Egyetem I. sz. Gyermekklinika
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TGA klinikai-haemodynamikai osztalyozasa

A TGA-hoz tarsuld, tud6ékeringést befolyasolo fejloédesi
rendellenességek és a tudokeringes meértéke alapjan tortenik.

I. Sz. Gyermekgyogyaszati Klinika, www.gyermekklinika.hu
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“ e TGA Klinikai-haemodynamikai osztalyozasa

o,

. TGA épp septummal ("egyszerii” TGA)

Kis shunt volumen( 0sszekottetés: PDA, ballon atrio-
septostomia, esetleg kis VSD (kissé fokozott a tud6vasularisatio)

Il. TGA + nagy VSD és/vagy PDA
Kifejezetten fokozott a tudévasularisatio.

Ill. TGA + bal kamrai kiaramlasi obstructio (+/- VSD)
Csokkent tuddvasularisatio.

IV. TGA + jobb kamrai kiaramlasi obstructio (pl. coarctatio aortae)

|. Sz. Gyermekgyogyaszati Klinika, www.gyermekklinika.hu
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Klinikai tunetek I.

* Dontéen a shunt 0sszekottetések nagysagatol fuggnek

« "Egyszer(” transzpozicid esetén ha a ductus zarodik, a jo
altalanos allapotban szuletett eutrophias ujszulott orak alatt
cyanoticussa valik.

* O, belélegeztetésre nem reagalo hypoxia és acidozis uralja a
kepet (hypoglycaemia, hypocalcaemia).

» Keringeési elégtelenseqg.

|. Sz. Gyermekgyogyaszati Klinika, www.gyermekklinika.hu
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Klinikai tunetek Il.

» Kis VSD a klinikai képet nem befolyasolja.

* Nagy VSD tarsulasa esetén az enyhe cyanosis siraskor
fokozaodik.

 Nagy VSD esetén a keringési elégtelenség a 2-4. élethéten
jelentkezik.

Ez TGA + aortaisthmus stenosisra is jellemzd lehet.

I. Sz. Gyermekgyogyaszati Klinika, www.gyermekklinika.hu
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TGA kezelése |.

ductus arteriosus nyitvatartasa

hdmeérséklet kontroll

acidozis, hypoglykaemia rendezése

Rashkind féle ballon atrioseptostomia

I. Sz. Gyermekgyogyaszati Klinika, www.gyermekklinika.hu
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TGA kezelése ll.

Sebészi

palliativ Blalock Hanlon mutét

korrekcios mutétek

0 pitvari szintl keringés keresztezés: Mustard, Senning muatét

o arterias "switch” mdatét (Jaten)

I. Sz. Gyermekgyogyaszati Klinika, www.gyermekklinika.hu
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TGA mitét utani szovodmeények

* ritmuszavarok

« SID

- PH

« szisztémas kamra diszfunkcio

* vénas obstructid

Rendszeres, hosszu tavu kovetés szukseéges.

I. Sz. Gyermekgyogyaszati Klinika, www.gyermekklinika.hu



Szivmutéet utan aiénlhatc’) sEort

Nagyér transzpozicio

Senning vagy Mustard mutét utan magas
Intensitasu statikus vagy dinamikus sport nem
tanacsos. ( jobb kamra a szisztémas kamra )

« Valogatott esetekben |/A és IlI/A csoportu sport
valaszthato
Feltetelek:
— Mellkas rtg-en nincs cardiomegalia
— Nincs pitvari vagy kamrai arritmia
— Syncope nincs az anamnesisben
— Normalis terhelési reakcio.



Nagyér transzpozicio

operacio utan
— Normalis kamrafunctio terheléses vizsgalat
és arritmia hianyaban sortolhatnak

— Mérseékelt haemodynamikai abnormalitas
eseten |/Al/B lI/A osztalyba sorolt sportok
tanacsoltak.

— Fokozottan statikus sportok erds izometrias
igénybevetel miatt nem tanacsoltak.



Nagyér transzpozicio

operacio utan
— A betegek fizikai terhelhetésege a klinikai javulas
ellenere csokkent.

— Arendelkezesre allo kamra hajtja a szisztemas
keringest s ugyanez tartja fenn szivo hatasa reven a
pulmonalis keringeést is. A percterfogat novelése
csak korlatozottan lehetséges !

— A posztoperativ arritmia szignifikans morbiditassal es
mortalitassal jar.

Ha az oxigenszaturacio normalis a kamra

funkcio megkozelitoen normalis,akkor

— I/A vagy I/IB csoportba tartozé sportaktivitas
megengedhet



[.Csekély
statikus

1l. Merseékelt
statikus

A. Csekély

dinamikus

biliard
bowling
krikett
curling
golf
[ovészet

i)aszat
autoversenyzes * T
buvarkodas *
lovaglas *
motorbicikli*

B. Mersekelt
dinamikus

baseball
softball
asztali tenisz
tenisz (paros)
roplabda

vivas

tavolugras
jégtanc

amerikai futball
rogbi *
rovidtavfutas
hullamlovaglas*




Hypoplasias balsziviél szindroma

Definitio:

* A bal szivfel ritka, heterogen, 1gen sulyos elvaltozasa.

 Magaban foglalhatja az:

° aorta
 aortabillenty(i

e bal kamra izomzat
* mitralis billentyli
* bal pitvar

Elofordulas: 0,2 %0 (USA: 2000 évente)

—

hypoplasiajat
stenosisat
atresiajat

HBSZSZ
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MASODLAGOS: a fejlédé embrionalis bal kamraba kevés vér

jut — abnormalis bal kamra fejlodés?
GENETIKALI etiologiara eros evidenciak vannak
— DE: a genetikal mechanizmus még nem ismert
R. Hinton, W. Benson; JACC 2007, okt.

P. Grossfeld; Circulation Research; 2007, 100:

ELSO kutatas, ami kimutatta a HBSZSZ 6rokolhetdségét

¢s genetikai hatterének valoszintiséget

HBSZSZ



Csaladkutatas 38 tesztcsoporton:

csaladok 55%-anal 1 vagy tobb rokonnak volt HBSZSZ-ja
vagy egyeb szivbetegsege
193 rokon — 21,4% szivbeteg (Sletkor 3-74 év)

HBSZSZ-ban sok a kromoszoma rendellenesség

(pl. 11% a terminalis 11q deletioja — Jacobsen szindroma)

legalabb 1 génmutacio talalhato a HBSZSZ-4s betegekben:
egy transzkriptor faktort, az NKX2,5-t identifikaltak

TBX 5 ¢s IRX gén szerepét vizsgaljak

feltetelezés: 1izomszovet defektus az oka a HBSZSZ-nak

HBSZSZ



Kezelés

Csalad bevonasa!

* 1ntrauterin interventio
* sziiletés utan:
* ductus nyitvatartasa: prostaglandin E,
o g¢p1 Iélegeztetés
* keringési elegtelenseg konzervativ kezelése — stabilizacio
mutetre

* sebészeti tobblépcsds pallantiv beavatkozasok...

HBSZSZ



1. Norwood mutét:

(b) Shunt —
is formed

(a) Trunk of the
pulmanary artery
is attached to

* szisztémas keringes fenntartoja e
a jobb szivfél "
* Blalock-Taussig shunt/ |
Sano shunt e

* ¢letkor: ujsziilottkor

g . Superior vena cava

2. Bidirectionalis Glenn mutét:

* SVC — art. pulm.

e BT/Sano zarasa
e ¢letkor 3-6 ho




__— Pulmonary artery

3. Fontan mutet: s -

Right atrium
connected to the
pulmonary artery

e ¢letkor 18 ho —4 év

Fenestration

— Baffle created in
\ the right atrium

4. Hybrid megkozelites:

e stent ductus fenntartasara

* pulm. agakra band

(Gutgesell HP; Curr. Opin. Cardiol.; 2007, 22)

HBSZSZ



Osi kinai mitoldgia, biblia
ElIsO sikeres szivtranszplantaciot emberen 1967-ben

Prof. Barnard és munkatarsai vegezték Lower és
Shumway sebészeti technikajara alapozva

Az Immunszupresszios kezeles, valamint a
transzplantatumok kezelésenek fejlodese vezetett a
szivtudo transzplantacio sikeres vegrehajtasahoz

A sikeres transzplantacios program nagyon gondos
szervezest es a szubspecialitasok gondosan
osszehangolt, egyuttes munkajat igényli.
Magyarorszagon az elsd szivtranszplantaciot prof.
Szabod és munkatarsai vegezték.




