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Grown Up Congenital Heart disease
(GUCH)

Szamuk folyamatosan novekszik

Néhany csak feln6ttkorban kerul diagnosztizalasra (ASD, Ebstein
anomalia, Coarctatio)

Komplex GUCH — centrum

Diagnozis.......... echocardiographia, CT, MR: RV volumen, RVEF,
Pulmonalis vénak anomaliai, komplex anatomiai szituaciok tisztazasa

CT valasztando: coronaria anomaliak, collateralisok, AV malformatiok
(PM, ICD)

Jobb szivfél katéterezés:

Transpulmonalis gradiens: TPG = mPA — PCWP
PVR meéerese

Pulmonalis vascularis rezisztencia: PVR = (mPA — PCWP)

shunt keringés megitelése co

normal: 1 Hgmm () perc (WoodUnit — WU)
normal: 20 — 130 dyne x cm™ /s

Teljes pulmonalis rezisztencia: TPR =

Szisztémas vascularis rezisztencia: SVR =

normal: 700 — 1600 dyne x cm™ /s




Terapias megfontolasok

1 Supportiv th:

— arrythmia (PAH, Ebstein anomalia, coranaria
anomalia, komplex GUCH),

— SCD megelbzése,

— HF th,

— thrombosis profilaxis,

— systemas es pulmonalis hypertonia kezelese,
— endocarditis profilaxis

1 Oki th: sebészi vagy szivkatéteres

1 Perioperativ riziko magas meég kis nem kardialis
mutetek esetén is



Sport tevekenyseg, terhesseg

1. Sport, fizikai aktivitas: verseny sport ne, ahol
nagy az arrythmia veszelye, egyeni megitéles

2. Terhesseg. Nagy az anyai riziko: sulyos PAH
(pl. Eisenmenger syndroma), sulyos LVOTOQO,
alacsony EF, aorta gyok dilatatio (Marfan),
korabbi kardialis esemeny, NYHA: >lI
szivelégtelenseg. Ha cyanozissal jar: veszelyt
jelent a magzatra.

3. Genetikal tanacsadas, oroklées: VSD: 6-10 %,
AS: 13-18 %, atlagosan 2-4 %, anya betegsege
eseten magasabb valoszinlség, Marfan
syndromanal szintén magasabb



Congenitalis vitiumok felosztasa

1 Shunt keringes nélkuliek
—coarctatio aortae
—pulmonalis stenosis
—Ebstein anomalia
—aortastenosis
1 Shunt keringessel jarok
— cyanosis nelkul (B—J): ASD, VSD, PDA

— cyanosissal: (J—B) Fallot tetralogia,
Komplett nagyertranszpzicio,
Tricuspidalis atresia, Eisenmenger sy.



Veleszuletett aorta stenosis

Subvalvularis AS

fix: oka fioromuscularis membran (korkorosen vagy félhold alakban
helyezkedik el az aorta billenty( alatt) v.a mitralis billenty( tapadasi
anomaliaja vagy accessoricus mitralis billenty szovet megléte.

dinamikus: subvalvularis kiaramlasi obstruk(:lo oka a hypertrophias
obstructiv cardiomyopathia

Valvularis AS

leggyakoribb fejl.rendell.
tarsanomaliak — MR
bicuspidalis

th: szerzettel egyezéo

Supravalvularis AS

az aorta ascendens congenitalis sziikiilete, mely lehet

lokalis illetve diffaz. Igen gyakran jar eqgyditt idiopathias
hypercalcaemiaval.

sporadikus vagy autosom dominans 6rbklédés
Williams szindroma részjelensége-mentalis retardatio




Coarctatio aortae

Definitio: az aortaisthmus teriiletén kialakuld szikiilet

Tl'pusai: - egyszer(] coarctatiordl beszélunk, ha a szikulet

izolaltan, egyéb szivhiba nélkul fordul el6. Ez a leggyakoribb
forma, melyre gyakran csak felndttkorban derul fény.

- komplex formak, egyéb szivhibakkal jarnak (
kamrai septum defectus, mitralis stenosis, bicuspidalis aorta

billenty(), legtobbszor mar gyermekkorban diagnosztizaljak.
Gyakori X0 Turner syndromaban.

Természetes Iefolyés: 30 eves korra a betegek fele, 50

eves korra pedig tobb mint 3/4-e meghal. A halal kozvetlen oka
aorta ruptura vagy dissectio, agyverzes, infektiv endocarditis,
ISZB (mely a szisztémas hypertensm miatt koran JelentkeZ|k)

tarsulo aortabillentyl betegseg vagy progressziv szivelégtelenseg



Coarctation of the Aorta

Mormal Coarctation of the Aorta

211996 University of Kanzas



Coarctatio aortae — Diagnozis 1

Megjeleneés: jol fejlett felsOtest es a gyengebben
fejlett alsotest, az u.n. vizilabdazo alkat

FelsO és also vegtagon mert
vernyomaskulonbseg (>20 Hgmm)

Jellemz0 a jol tapinthato radialis és az alig
tapinthato femoralis pulzus (hideg lab,
claudicatio)

Tipusos hallgatozasi lelet: az interscapularis
terben hallhato systoles vagy continua-tipusu
zore|.

Mellkas rontgen: lathato lehet maga a coarctatio

valamint a jelent6s collateralis halozat
kovetkeztében kialakult borda-usuratiot.



Coarctatio aortae




Coarctatio aortae — Diagnozis 2

» Echocardiographia: meg kell hatarozni a
transstenoticus gradienst. A szignifikans
coarctatio balkamra hypertrophiahoz,
késObb szivelégtelenséghez vezet.

» TEE szukseéges lehet a szukulet, valamint
a poststenoticus aortaszakaszok
meretenek meghatarozasaban.

» MR jon szoba a pontos anatomiai kep és a
tarsulo cardialis anomaliak kimutatasara



Coarctatio aortae — Diagnozis 3

» Egyeb érszukuletek felkutatasa:
-carotis, aortaiv, subclavia stenosis
» Aneurysmak

tarsulo agyalapi vagy intercostalis
aneurysmak



Coarctatio aortae - Therapia

1 Minden szignifikans coarctatio aortaeban vagy
recoarctatioban szenvedo beteg eseteben interventio
javasolt tekintet nélkul a beteg korara, a coarctatio
fennallasanak idejere, a hypertonia megléetere vagy
hianyara.

1 Ballonangioplasztikara, stent implantatiora azok a
betegek alkalmasak, akiknek a stenosisa korulirt €s nem
tubularis. Megfelel6en indikalt stent implantatio utan a
szovédmenyek el6fordulasa elhanyagolhatoan kicsi.

1 Amennyiben matétre kerul a sor a matéti mortalitas
kevesebb, mint 1%. A mitét szovodmenye aorta
dissectio, valodi- vagy alaneurysma képzodes lehet.



Coarctatio aortae — Mutéet utani
teendok

1 Ha a postoperativ allapothoz képest novekvo terime
lathato a mellkas rontgenen, CT, vagy MR felvetelen,
valodi vagy alaneurysmara kell gondolni, mely
reoperaciot igényel.

1 A hypertonia - a sikeres beavatkozast kovetGen is - az
esetek 50%-aban megmaradhat

1 Minden betegnél mitét utan min. egy alkalommal CT-

angiographia vagy MR vizsgalat szukseges.



Coarctatio aortae - Utankobvetes

A betegek kardiologiai gondozasa javasolt.

A kovetés soran fontos a kézen és labon meért
vernyomas rendszeres ellenorzése a recoarctatio
felismeréseére.

Uj vagy szokasostdl eltérd fejfajas jelentkezésekor
agyalapi aneurysma lehetosegere gondolni kell.

Echocardiographias vizsgalattal az esetleges tarsult
szivhibakat, billentylbetegsegeket es a coarctatio helyet,
a bal kamra funkciot idoszakosan ellendrizni kell.



Pitvari septumdefektus (ASD)

5 tipusa:
- ostium secundum tipusu (80%) (pitvari septum

kOzepén, foramen ovale és kornyéke)

- ostium primum tipusu (15%) (az Av billentyiik
felett)

- superior sinus venosus defect (5%) (vena cava
superior belépésénél)
- Inferior sinus venosus defect (<1%)
- sinus coronarius tipusu (<1%)
1 Kovetkezmeny: bal-jobb shunt



ASD tipusal




ASD Tunetek

1 A shunt csak ritkan, igen hosszu fennallasi id6
utan fordul meg

1 Az ASD hosszu ideig panaszmentes lehet

1 A terhelesi intolerancia, nehézlegzeés,
faradtsagerzes, pitvarfibrillatio illetve flattern -
gyakran csak 50 eves kor felett

1 A szignifikans ASD-t a jobb szivfél
volumenterhelese jellemzi

1 Paradox embolisatio fordulhat el6
1 Jobb szivfel elegtelenség alakulhat ki

1 A mUtetet kovetden a beteg panaszai
csokkennek, de a ritmuszavar megmaradhat.



Tipusos EKG ASD-ben
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ASD Fizikalis jelek és mellkas Rtg

A pulmonalis billentyt felett ejectios tipusu systolés

zt')rej (megnovekedett pulmonalis aramlas talajan kialakult relativ
pulmonalis stenosis miatt)

A ll. hang szeélesen kett6zott es a P2 ekelt (pulmonalis
nyomasemelkedés miatt)

Holosystoles zorej - a jobb szivfél terheltség talajan kialakult
tricuspidalis insuffitientianak megfelel6en
Mellkas Rontgen a tagabb jobb pitvart
és jobb kamrat, valamint az arteria
pulmonalis és againak tagulatat és az
emelkedett pulmonalis nyomast
igazolhatja.




ASD Echocardiographia

A jobb szivfel volumenterhelés jelekent paradox septum
mozgas, diastoles ,D’-jel lathato

Gyakran szovodik mitralis prolapsussal, melyet mindig keresni
kell a vizsgalatkor

Echocardiographia soran meg kell hatarozni az ASD meretét,
tipusat es a shunt nagysagat

A shunt-oOk jellemzésere a Qp/Qs hanyadost hasznaljuk (a
pulmonalis percterfogat €s a nagyverkori perctérfogat
hanyadosa)

Normal viszonyok mellett az ertek 1 koruli, mig bal-jobb shunt
fennallasa eseten 1-nél magasabb ertéket ad.
Hemodinamikailag szignifikans a 1.5 feletti shunt index

Az ASD pontos meéretenek tisztazasara TEE vizsgalat javasolt

1 Coronarographia az ASD tovabbi megitelésere ill. 40 ev felett
ISZB iranyaban is



,D jel” es Secundum tipusu ASD
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ASD Therapia 1

1 Az ASD zarasa szukseges: 1. a shunt szignifikans
mertekl (panaszmentesség eseten is). 2. paradox
embolisatio gyanuja merul fel, meg kis ASD
esetén is. 3. a kontraszt echo jobb-bal shuntot
igazol. Mérsekelt pulmonalis hypertonia nem
jelent kontraindikaciot.

1 Az ASD zaras: transzkatéteres B |
occlusio, ha az ostium secundum N
tipusu defektus mérete nem / \ / \
haladja meg a 38 mm-t, Amplatzer occluder |
lletve ha a pitvari septum nem
laza szerkezetl és megfeleld
morfologiaju.




ASD Therapia 2

1 Ha kateteres interventiora nincs
lehetOség, akkor a defektus muteti
zarasa szukseges, suturaval vagy
folttal (patch)
Closure with a

1 A mdtéti mortalitas P pericardial patch
kevesebb, mint 1%. | ‘

1 ASD-ben gyakori a
sinuscsomo es az AV
csomo Intrinsic e
dysfunctioja, mely a

muteti zaras utan is megmaradhat.



Kamral septumdefektus (VSD)

1 A kamral septumdefektus rendellenes kommunikacio az
Interventricularis septumon keresztul a bal és jobb
szivfel kozott

1 A ket szivureg kozti nyomaskulonbseg miatt altalaban
bal-jobb iranyu shuntrdl van szo

1 A kamrai septum 4 reszbdl all: (1.) membranozus, (2.)
bearamlasi, (3.) trabecularis vagy muscularis es (4.)
kKiaramlasi vagy infundibularis septumbol. A defektust az
egyes reszek novekedésenek zavara illetve hibas fusioja
okozhatja. A VSD formait is a septum 4 alkotoresze
alapjan klasszifikaljuk

1 A leggyakoribb forma (80%) a membranozus septum
regiojaban alakul ki és perimembran vagy paramembran

VSD-nek hivjuk, mert a defektus nagyobb, mint maga a
membrandzus septum






VSD természetes lefolyas

1 Spontan zarddas kovetkezik be 3 éves korra az esetek
45 %-aban. Ezen esetekben a VSD altalaban kicsi és a
gyermekek panaszmentesek. Gyakori ezen kivul a VSD
meretének csokkenése is. Csak ritkan van szukseg
fizikai kiméletre. A gyermekek kovetése évente,
felévente szukseges.

1 Amennyiben a VSD jelentds és spontan zarodas illetve
megkisebbedeés vagy mutet nem tortént, akkor a
kesObbiekben Eisenmenger szindroma alakul ki.

1 A varhato tuleles nagy VSD esetén, mitet nélkul 40 ev



Feln6ttkori VSD okozta problemak

1 Endocarditis

1 A bal-jobb shunt merteke n6het idovel—
LV volumen terheles—HF

1 Nagy sebessegu VSD jet—dupla uregu
Jjobb kamra

1 Kiaramlasi VSD —aorta bill.
prolapsus—nagy AR

1 Arrythmia
1 AV blokk matet utan (inkabb régebben)



VSD Kilinikai kép

A panaszok a defektus nagysagatol és a pulmonalis rezisztenciatol
fuggnek

Hallgatozas: holosystolés zorej a bal Il1-1V. bordakozben
parasternalisan

EKG: bal deviatio, BKHT, JKHT

Mellkas rtg: cardiomegalia, prominens truncus pulmonalis, fokozott
pulmonalis érrajzolat, Eisenmenger sy: el6bbi, de a periférias
érrajzolat csokkent

EChocard |Og raphla Clweét X-ray showing Line diagram in a case of VSD sno:;mglmdo-
Left entricular enlargement and increased pulmonary | megaly and increased pulmonary vasculature
M R- a VS D méretének vasculature. Grade 1l ventricular septal defect
. )
V4 r r r
shunt nagysagnak meghatarozasara

Coronarographia: a PVR meghatarozasara




Echocardiographia, 2D es color Doppler:
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VSD Therapia

Muteti indikaciot jelent a JelentOs bal-jobb shunt
(Qp/Qs=1.5) vagy a Bal kamrai volumenterhelés,
Rekurrens endocarditis, sulyos AR

MUtet nem javasolt, - ha a PVR magasabb, mint
a SVR 2/3-a (Eisenmenger sy) nitrat adasa vagy
a PAH th utan eés — ha a VSD kicsi

A mutéti tulelés kivalo, ha a bal kamra funkcioja
J0 maradt

A betegek kovetese a mutet utan es mutet nelkul
IS szUkséges



DUCTUS BOTALLI PERZISZTENS (PDA)

-Normalis esetben a Botall
vezeték 24 oran belul zardodik,
Ha ez 2 hét utan sem torténik

meg, akkor PDA-rol
beszelunk.

- lokomotiv zorejt ad

- Kezelés:

-eserny0s zaras
-sebészi ligatura

-Indomethacin, prostacyklin




FALLOT TETRALOGIA

Pulmonary Artery
.‘/

Jelei: - guggolva pihen
(perif. rezisztenciat,
jobb-bal shunt))

- cyanosis

Diagnozis: Mrtg., echo

Szovodmeényei: hypoxia,
cerebralis thrombosis,
endocarditis

' \ -
OUTFLOW TRACT =2 .
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KORRIGALT NAGYER TRANSPOSITIO

Az aorta a jobb kamrabodl az a. pulmonalis pedig a bal kamrabal
ered, termeszetesen a nagy vénak is megfordulnak

Congenitally
corrected
transposition
of the
great

@ arteries




EBSTEIN ANOMALIA

A tricuspidalis billentyl vitorlaja mélyen a jobb kamraban tapad,
ezert a jobb pitvar hatalmas, a jobb kamra kicsi — oriasi P
hullamok az EKG-n, JTSZB.

S—

Normal Ebstein’s Anomaly



COR TRIATRIATUM

A bal pitvar uregeben egy membran van, ami ketteosztja a bal
pitvart és stenosist okoz (mitralis stenosishoz hasonlo)

BAL PITVARI
MEMBRAN

MITRALIS
BILLENTYU

BAL KAMRA




Eisenmenger-szindroma

Pulmonalis hypertonia a magas pulmonalis vascularis
rezisztencia miatt. Minden nagy defektus, amelyen
keresztul a szisztemas es tudokeringés szabadon
kapcsolatba kerul egymassal, a pulmonalis erellenallas
fixalt emelkedésehez vezethet, ezutan a primeren bal-
jobb shuntbdl dominaldan jobb-bal shunt alakulhat ki.

Diagnozis: echocardiographiaval kimutathato a jobb-bal
shunt, mérhet6 a pulmonalis nyomas

Klinikai tiinetek: Jellegzetes a cyanosis polyglobuliaval.
Effort dyspnoe, faradtsag, syncope alakulhat ki.
Hyperviscositas miatt fejfajas, szedulés, lataszavarok

1 EKG: Jobb kamra hypertrophia jelei lathatok.
1 Mellkas rontgen: Pulmonalis hypertonia jelel
Laboratoriumi vizsgalatok: hypoxia, polyglobulia



Eisenmenger-szindroma

1 A fizikai terhelést korlatozni szukseges

1 A kezelés soran kerulni kell azokat a
gyogyszereket, amelyek a nagyverkorben
csokkentik az ellenallast (ACE-gatlok, Ca-
antagonistak)

1 PAH kezelése: Prostanoidok, Endothelin
receptor antagonistak, Phosphodiesterase-5-
Inhibitorok (sildenafil, valdenafil)

1 Tunetek kezelése



Koszonom a figyelmet!



Atrioventricular Septal Defect (AVSD)/AV
canal/Endocardial cushion (parna) defect

1 Primum ASD+VSD, MVR, AV csomo, His
koteg és LBB posterior helyzetben
—abnormalis kamrai aktivacio

1 Down korban gyakori
1 Echocardiographia (MR)
1 Kateteres megoldas nem lehet, sebészi th.



Ductus Botalli Persistens/Patent
Ductus Arteriosus (PDA)

1 A foetalis keringésben az aortat es a bal
arteria pulmonalist 0sszekoto arteria (ductus
Botalli) a szuletést kovetdéen nem zarodik el,
bal-jobb shunttel jaré szivhiba marad fenn

1 Koraszulottekben, rubeola embriopathiaban
gyakoribb

1 A congenitalis vitiumok 10%-a, gyakran
izolalt malformacio

1 NoOkben gyakoribb (férfi:no = 1:2-1:3)




PDA felosztas, klinikai tinetek

kicsi (Qp/Qs < 1,5): A klinikai tunetek elhanyagolhatok,
continua tipusu systolo-diastoles zorej hallhato bal
oldalon a Il. bordakozben. Gyakran panaszmentesek, de
van endocarditis veszely

kozepes (Qp/Qs = 1,5-2): Kifejezett continua
(,lokomotiv”) zorej, hasadt 2. hang, balkamra
megnagyobbodas, mersékelt pulmonalis
nyomasemelkedés. Cyanosis nincs. EKG-n balkamra
hypertrophia jelei. Gyakran csak a 3. évtizedben
jelentkezik terhelesre kialakulo dyspnoe, palpitatio, bal
szivféel elégtelenseg

nagy (Qp/Qs >2): A két vérkor nyomasviszonyai szinte
alig kulonboznek, obstructiv pulmonalis erbetegseg johet
letre (Elsenmenger reactio), bal kamrai és bal pitvari
megnagyobbodas lathato. A diastolés zorej hianyozhat

Eisenmenger-szindroma: A continua zorej hianyzik,
jelentds pulmonalis hypertonia all fenn (Isd.késobb)



PDA kezeles

1 Az els6kent valasztando eljaras a
transzkatéteres zaras kulonféle
zaroeszkozokkel.

1 Eisenmenger-szindroma kontraindikacioja
a zarasnak.

1 Nagy, katéteres technikaval nem zarhato
PDA eseten sebészi ligatura

1 Eisenmenger-szindroma eseten
tudotranszplantacio



Marfan syndroma

1 Autosom dominansan oroklodo kotdszovetl
betegség

1 Ok: FBN1 géen mutatioja 15921 kromoszoman,
mely a fibrillinl extracellularis matrix
glycoproteint kodolja

1 A fibrillin1 deficiencia kot6szoveti gyengeseghez
vezet

1 CV (progressziv aorta gyok dilatatio—aorta
dissectio), az aorta mas része is erintett lehet,
bor, sceletalis, szem, pulmonologiai, dura mater
abnormalitasok



Marfan syndroma diagnozis

1 Aorta gyok dilatatio/aneurysma/dilatatio

1 Szemlencse dislocatio (szemészeti vizsgalat)

1 Megjelenés
1 (Genetikai vizsgalat)

1 Echocardiographia (aorta gyok, sinus, distalis
aorta ascendens diameter meres)

1 MR vagy CT minden betegnél szukseges (az
egesz aorta vizsgalatara)

1 CAD kizarasara inkabb CTA, mint
coronarographia (serulekeny aorta fal miatt)

1 Holter EKG —arrythmiak, SCD



Marfan syndroma therapia

1 BB az aorta dilatatio progressziojat lassitja (?)
1 Megfeleld RR kontroll <120 Hgmm
1 Mutét: ha az aorta gyok atmero > 45 mm

1 Matet, ha az aorta egyéb szakasza > 50 mm
(llaC)

1 Endovascularis stent impl. nem j6 Marfan
syndromaban



Marfan syndroma gondozas

1 Stabil betegnél évente echocardiographias
kontroll. Ha az aorta gyok utan az aorta tobbi
szakasza normal meretd, MR/CTA a diagnodzis
felallitasakor (baseline méres) majd 5 evente 1x
szukséges, ha az aorta tobbi szakasza is érintett
évente 1x.

1 A betegnek kerulnie kell a maximalis terhelést,
verseny -és izometrias sportot

1 Ha az anya Marfan syndromas, a gyermek 50
%-ban orokli. >45 mm terhesseg elott matét. (De
nincs biztonsagos aorta atmerdé Marfanos terhes
eseten, 40-45 mm kozott egyeni megiteles)

1 Akar mutet utan is a tobbi aorta szakaszon is
lehet ujabb dissectio




RVOTO

1 Subinfundibularis (VSD), infundibularis (VSD),
valvularis (80-90%-a az ossz RVOTO-knak),
supravalvularis (congenitalis rubeola sy, egyeb
syndromak resze, pl. Noonan)

1 Valvularis PS: kp vagy sulyos PS okoz csak
tuneteket: dyspnoe, csokkent terhelesi kapacitas

1 Echocardiographia PS Enyhe, ha a
csucsgradiens <36 Hgmm vagy a csucs
sebesseg <3 m/s. Kozepes, ha a csucsgradiens
36-64 Hgmm, a csucs sebesseg 3-4 m/s.
Sulyos, ha a csucsgradiens >64 Hgmm vagy a
csucs sebesseg > 4 m/s



RVOTO therapia

1 Sulyos RVOTO megoldando (panaszoktol
fuggetlenul), PS eseten ballonos valvulotomia

1 Ha fenti nem sikeres, mutet javasolt, ha RVP>80
Hgmm és a TR sebessege >4.3 m/s

1 csucs gradiens <64 Hgmm mutét kell, ha
tunetek vannak, ha RV function |, kéturegl RV,
komoly arrythmia

1 Terhesseg jol toleralhato, kiveve ha a stenosis
igen sulyos
1 Sulyos PS: csak alacsony intenzitasu sport



Fallott-tetralogia (ToF)

1 Alapja az infundibularis septum jobb és anterior
dislocatioja (15%-ban: 22qg11 deletio)

1 Kovetkezmeény:

-Jobb kamrai kiaramlasi palya obstructio— % ,
-VSD { 28
-VSD felett lovaglé aorta @

-Jobb kamra hypertrophia
1 A leggyakoribb cyanosissal jaré szivhiba, EEsas

felnGttkorban a nem operalt Fallot igen ritka



Fallott-tetralogia

CsecsemoOkorban diagnosztizaljak a cyanosis
miatt. Amennyiben mutet nelkul tulelik az elso
évet, akkor terhelésre jelentkezO dyspnoe a
tunet.

A gyermekek gyakran guggolnak, novelve a
nagyverkori ellenallast, a pulmonalis perfuziot és
az oxigenizaciot.

Fizikalis vizsgalattal kiaramlasi zorejt hallunk a

jobb kamrai kiaramlasi palya folott, a 2. szivhang
hangos.



Fallott-tetralogia Diagnozis

1 Echocardiographia: Lathato a nagy,
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perimembranosus VSD, pulmonalis stenosis,
keskeny pulmonalis torzs a nagy, lovaglo aorta

ob kamra hypertrophia.

KG: Jobb deviatio, jobb pitvar tagulatanak es
ob kamra hypertrophla jeleivel.

1 Mellkas rontgen: Normalis nagysagu, a

Jjo

bbkamra hypertrophia miatt megemelt sziv

(-fapapucs-sziv”) lathato. A tudo errajzolata
csokkent, az aorta ascendens széles.

1 Holter-EKG: Gyakoriak a kamrai ritmuszavarok
(30-50%), a hirtelen szivhalal veszélye 6-9%.



Fallott-tetralogia mitet

1 Palliativ matet: a pulmonalis flow
emelésere: Blalock-Taussig-shunt a.
subclavia-PA shunt vagy modositott
Blalock-Taussig-shunt graft interpositioval

1 Korrekcios mutétek

a jobb kamrai kiaramlasi obstrukcio
megszuntetéese es a VSD zarasa folttal.



Fallott-tetralogia mdtet utani kbvetes

1 Echocardiographiaval kovetni kell a a
beteget

1 Evenkénti Holter sziikséges a gyakor
ritmuszavarok diagnosztizalasara

1 Reoperacio szukséges jelentos shunttel
jaro residualis VSD, jelentos jobb kamral
kKiaramlasi gradiens, jelentos pulmonalis
vagy aorta regurgitatio eseten



EBSTEIN ANOMALIA

A tricuspidalis billentyl vitorlaja mélyen a jobb kamraban tapad,
ezert a jobb pitvar hatalmas, a jobb kamra kicsi — oriasi P
hullamok az EKG-n, JTSZB.

S—

Normal Ebstein’s Anomaly



Ebstein-anomalia

1 A tricuspidalis billentyl anomaliaja, a septalis
vitorla a csucs felé dislocalt (>7 mm), a vitorlak
letapadtak, jelentOs tricuspidalis regurgitatio jon
letre. A jobb kamra egy részenek
,atrializalodasa® megy vegbe, azaz
funkcionalisan a jobb pitvarhoz tartozik. Gyakran
(>50%) tarsul ASD-vel, relative ritka

1 A betegek egy resze tunetmentes,
masrészuknek sulyos keringési elegtelenseguk
alakulhat ki (cianézis, hepatomegalia)

1 A gyakran tarsulo aberrans vezetokotegek miatt
supraventricularis ritmuszavarok gyakoriak

1 Th: sulyos tunetek, panaszok eseten mutet
(specializalt centrumban)



COR TRIATRIATUM

A bal pitvar uregeben egy membran van, ami kettéosztja a bal
pitvart €s a stenosist okoz (mitralis stenosishoz hasonlod)

BAL PITVARI
MEMBRAN

MITRALIS
BILLENTYU

BAL KAMRA




Komplett nagyer-transzpozicio
(TGA)

1 Az aorta az anatomiai jobb kamrabol ered, az a.
pulmonalis a morfoldgiai bal kamrabadl indul ki
(ventriculo-arterialis discordantia). A nagyerek egymas
mellett futnak anéelkul, hogy keresztez6dnének. A
veleszuletett szivhibak 5%-a, férfiakban haromszor
gyakoribb.

1 Atuléles csak akkor lehetseges, ha a ket verkor a
kamrak, pitvarok vagy az erek magassagaban
kommunikal egymassal (ASD, VSD). A tunetek a kiséro
rendellenességektdl fuggenek. Nagy ASD esetén a ket
verkor vere |0l keveredik egymassal, az arterias
oxigenizaltsag aranylag jo. ,Blue baby”

1 Felnottkorban csak mutott betegekkel talalkozunk.



Komplett nagyer-transzpozicio Mutetek,
Postoperativ allapotok zavarai

1 Mustard mutét: (pitvari szinten X)_ a jobb kamra
(szisztémas kamra) mikodési zavara, tricuspidalis
iInsuffitientia, a terel6folt kilyukadasa, szivritmuszavarok,
hirtelen szivhalal.

1 Artérias switch-miutét (az AP és az aorta norm.
pozicioba kerul+ASD vaqgy VSD zarasa): a. pulmonalis
supravalvularis stenosisa, supravalvularis aorta stenosis,
coronaria stenosis, ritmuszavarok.

1 Rastelli-muteét (conduit a RV-Pulm bifurcatio kozott,
folotte levd szakaszt zarjak, az aorta-LV patch): a
conduit degeneracioja, subaorticus stenosis, maradek
vagy ismetelt VSD, kamrai tachycardia, hirtelen szivhalal




KORRIGALT NAGYER TRANSPOSITIO

Az aorta a jobb kamrabol az a. pulmonalis pedig a bal kamrabal
ered, termeszetesen a nagy vénak is megfordulnak

Congenitally
corrected
transposition
of the
great
) arteries




Korrigalt nagyeér transzpozicio

Ha nem csak ventriculo-arterialis, de
atrioventricularis discordancia is jelen van,
azaz az oxigenizalt ver a tudobdl a bal pitvarba
omlik, mely az anatomiai jobb kamraval
kozlekedik, amihez az aorta csatlakozik. |zolalt
esetben a betegek panaszmentesek, és csak a
hatodik evtizedben jelentkeznek a
szivelegtelenség tunetei a ,kimerulo” anatomiai
jobb, funkcionalis bal kamra miatt



Koszonom a figyelmet!




