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A velesziiletett szivhibak felosztasa

Bal-jobb shunttel jaroé Obstrukcioval jaré

* pitvari sovényhiany * aorta stenosis
 kamrai s6vényhiany * pulmonalis stenosis
» ductus Botalli persistens e coarctatio aortae

« atrioventricularis septumdeffektus

* részleges tiidovena transzpozicio

Cyanosissal jaré (jobb-bal shunt

* nagyér transzpozicio

« Fallot-tetralogia

e tricuspidalis atresia ¢ teljes tiidovena transzpozicio

» pulmonalis atresia e« truncus arteriosus persistens
Ebstein-anomalia  « univentricularis sziv

Muteéti kezelés

» Miért kell operalni? Keringési elégtelenség tiinetei, gyakori

léguti infekciok, novekedésben elmaradas,

» Korabban: tobblépcsés miitétek, palliacioval kezdve

* Manapsag primeren teljes anatomiai rekonstrukcio ujsziilott
korban

* Kedvezobb mortalitas a tobbszori miitétekkel szemben

* Kevésbé megterhel6 a csaladnak és a tarsadalomnak

» Diagnosztika: elsésorban echocardiographia, MRI, ma mar

ritkan sziikséges angiographia (rtg, kontrasztanyag!),




A gyermekek posztoperativ kovetése

* Rendszeres kardiologiai kontroll sziikséges a legtobb esetben
(GUCH - grown-up congenital heart patient)

* Tervezett tobblépcsés miitétek a gyermek teherbirasa szerint,
ujabban korai teljes korrekcio

* Reoperacio (0sszenovések!): graft csere nagyobbra, homograft
elmeszesedése, késoi szovodmeények

» Endocarditis profilaxis

* Teherbirasnak megfelel6 fizikai terhelés (felmentés)

» Pszichés vezetés

GUCH (Grown-up congenital heart)

* A szivhibaval sziiletett gyermekek 80-85% megéri a felnétkort

* Relative kevés beteg, de komplex és valtozékony patologia

* Specialis utankovetés: kardiologia, intenziv th., anesztézia,
terhesség

* 40% egyszerii vagy teljesen gyogyult betegség — nem kell
specialista, 35-40% — specialista elérhetésége, 20-25% —
utankovetés élethosszig specialista altal

* Gyermekkardioldgus, gyermekszivsebész

<> Felnott kardiologus, felnétt szivsebész




Pitvari sovényhiany (ASD)

Osszes congenitalis vitium 5-10%-a, ennek 80%-a ASD 11
Komplikaciok: paradox embolizacio, felnéttkorra pulmonalis

hypertonia, Eisenmenger-szindréma, pitvari ritmuszavar
Legtobbszor nem okoz tiineteket

1 Ostium secundum
atrial septal defect
\

Ostium primum
atrial septal defect
Sinus venosus
atrial septal defect

Right superior {/
pulmonary veins

Az ASD Kkezelése

Miitéti indikacio: Qp/Qs>2, paradox embolizacio
Kontraindikacié: Eisenmenger-szindréma

Th: intervenciés, direkt varrat, folt

Endocarditis profilaxis: fél évig

Persistens foramen ovale = ASD !

direkt varrat
i
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Kamrai sovényhiany (VSD)

Osszes congenitalis vitium 20%-a, ennek 50%-a perimembranosus
Komplikaciok: keringési elégtelenség, Eisenmenger-szindroma,
kozepes vagy nagy defektusnal fejlodésben elmaradas, léguti

infekciok

Miitéti indikacio:

Qp/Qs>2, tarsulo aortainsuff.,
fejlodésben elmaradas+keringési
elégtelenség

Endocarditis profilaxis (residuum)

Ductus Botalli persistens (DBP)

dupla lekotés

Osszes congenitalis vitium 5-10%-
a érett ujsziilottben

Ha Kicsi a ductus, tiinetmentes
Komplikicidk: keringési
elégtelenség, Eisenmenger-
szindroma, léguti infekciok
Gyakori spontan zarodas

Gyoégyszeres zaras: Indometacin
Th: katéteres, sebészi zaras
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Atrioventricularis septumdefectus
AV-canal, AVSD (4%)

Rastelli- { j
klasszifikacié TN




Congenitalis aortastenosis 1

* Kiaramlasi gradiens>10 Hgmm B) subvalvularis 2094
* Hypoplasias bal kamra, mitralis . (membranosus ring)
billentyii is érintett /L
* Ductus elzarodasakor cardiogen
shock
* Csokkent terhelhetoség

A) valvularis




Congenitalis aortastenosis 3

Kezelés:

* fizikai kimélet

« endocarditis profilaxis

* ballondilatacio

« commissurotomia

. mublllenty_u (ma_sodszorra) _ R KA
« aortoventricularis septoplastica OrtoventriciaE S
* Norwood, majd Fontan miitét septoplastica

* szivatiiltetés ||

10-15 évig j6 eredmény, reoperacio //‘ ! i 7

Egész életen at kardiologiai S
ellendrzés.

Pulmonalis stenosis (5-8%o)

* jobb kamra Kkiaramlasi obstrukcioja (gradiens>25 Hgmm):
A) valvalaris B) subvalvularis C) supravalvularis
* enyhe esetben tiinetmentes, sulyosabb esetben faradékonysag
« felnottkorra jobbszivfél elégtelenség, kritikus esetben mar
csecsemokorban is
* kezelés: ballondilatacié, commisurotomia, valvulectomia, folt
* operalt betegek életkilatasa jo

C) kettés foltplasztika

A) valvulectonia




Coarctatio aortae (8%0)

praeductalis, postductalis forma
Miitét: sten>50%, RRdiff>20-30 Hgmm

excisio

N!é\m;m Add A

interpositum

5-7%, aorta eldl, a jobb kamrabol ered,

pulmonalis a bal kamrabol ered

Tarsvitium hidnyaban sziiletés utan cianosis, keringési elégtelenség
Switch-miitét az elsé 2 hétben

10



Nagyér transzpozicio 2

Fallot-tetralogia (10%0)

* jobb kamrai kiaramlasi sziikiilet

* magas septumdeffektus

* rajta lovaglo aorta

* kovetkezményes jobb kamra
hypertrophia

Tiinetek: cianosis, dyspnoe, guggolas,

polyglobulia, dobveréujjak, fejlodésben

elmaradas

* korrekcios miitét (het>0.6,
hypoxias rohamok)

* szisztemo-pulmonalis
shunt

* Rastelli-miitét

. N
3 kiaramlas® |
rekonstrukcidja
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Ebstein-anomalia

Tricuspidalis billentyl mély eredése, <1%

Atrializalt jobb kamra, maradék hypoplasias, ASD II (80%-ban tarsul)
dyspnoe, terheléskor fulladas, ritmuszavarok, stilyos esetben cianosis
(ASD-vel), infektiv endocarditis, agytalyog

Th.: ductus nyitvatartasa, digitalis, diureticum , propranolol

billentyii rekonstrukcio vagy csere (serdiilékorban)

atrializalt jobb kamra

* egyetlen teljes értékii
kamra

* 20 % éri meg a
felndttkort kezelés nélkiil
« digitalis, furosemid

* Blalock-Taussig shunt

* bidir. cavopulm. anast.
* Fontan-miitét

| Miitét hypoplasias bal
kamra esetén
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Bidirectionalis cavopulmonalis anastomosis

* szisztémas venas visszaaramlas kb. fele direkt az arteria
pulmonalisba keriil

« a kamra volumen-terhelése csokken, kamrai remodelling

* késobbi Fontan-miitét jobb allapotban végezhet6 el

» tildoperfuzio biztositasa

¥
Vena cava |i.f
superior

* tiidoperfuzio biztositasa

* Blalock-Taussig shunt (1945): a.
subclavia-arteria pulmonalis
transpozicio, modositott verziok

Centralis shunt

Modositott Blalock-Taussig shunt:
miuér a bal arteria subclavia és a
bal pulmonalis arteria kozott
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Kisveérkori perfuzio csokkentése

* kisvérkori hypertonia kialakulasanak megelozése
« arteria pulmonalis banding
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