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Szakmai aktualitasok

A magzati szivbetegségek
diagndzisa és terapiaja

Prof. dr. Katona Marta, dr. Orvos Hajnalka,
dr. Mader Krisztina, dr. Horvdth Emese,
dr. Szabd |anos és prof. dr. Pal Attila

Szegedi Tudomadnyegyetem, Gyermekgydgydszati
Klinika, Sziilészeti és Nogyogydszati Klinika,
Orvosi Genetikai Intézet

z antenatalis diagnosztika az elmdlt évtize-
dekben jelentés fejlédésnek indult hazank-
ban. Az ultrahangkésziilékek felbontoképes-
ségének javulasa egyre kisebb képletek joval pontosabb
megismerését eredményezte. A magzati sziv anatomi-
4janak és miikodésének vizsgalata lehet6vé tette, hogy
a sulyos szivbetegségek mar in utero felismerésre ke-
riiljenek.! Foetalis echokardiografiaval (FE) nemcsak a
strukturalis rendellenességek mutathatok ki, hanem a
hemodinamikai viszonyokrél is megbizhaté informacio
nyerhet6.? A kardiovaszkularis miikédések jol megitélhe-
téek, diagnosztizalhaté a magzati arrhythmia, és nyo-
mon kovethetd az anyai gyogyszeres kezelés hatdsa
is.>4 Az életveszélyes allapotok korai felismerése ve-
zetett ahhoz az igényhez, hogy bizonyos esetekben a
magzat gyogykezelésére mar méhen belil sor keriiljon.>*
Az elmult idészakban kialakult a perinatologia egy spe-
cidlis Gj teriilete, a perinatalis kardiologia; a sziilészek,
neonatolégusok, gyermekkardiolégusok, genetikusok,
szivsebészek, gyermeksebészek, mikrobiologusok és pa-
tolégusok Gsszehangolt munkdja lehetévé tette a mag-
zati szivbetegségek korai felismerését.'”
Ma is vitatott kérdés, hogy ki végezze a FE-t. Az els6
sziirés mindenképpen a sziilész feladata kell, hogy legyen;
kardiovaszkularis rendellenesség gyanuja esetén (koros

négytregi kép, arrhythmia, hydrops foetalis stb.) sziik-
séges a gyermekkardiologus vagy az echokardiografiaban
jaratos neonatolégus bevondsa. A részletes terhessé-
gi anamnézist mar a terhesgondozéban fel kell venni; a
magzati szivbetegségek rizikofaktorainak feltérképezésé-
ben a védondknek is komoly szerepe lehet.

A magzati szivm{ikodés vizsgalomodszere

A magzati szivbetegségek diagnozisanak felallitasahoz sok-
féle modszer all rendelkezésre, elsésorban a tercier jelleg(i
sziilészeti intézményekben (/. tabldzat). Nagy jelentésége
van az anyai anamnézisnek (lezajlott virusfert6zés, lazas
allapot, diabetes mellitus, gyogyszer stb.), amely felkelt-
heti a foetalis kardiovaszkularis rendellenesség gyanjat.

A kardiotokografia (CTG) a sziilészetben rutinszer(ien
alkalmazott moédszer, amellyel a terhesgondozés soran a
magzati szivm(ikodés regisztraldsaval kovetkeztetni le-
het a magzat allapotara; jelzi annak jollétét vagy veszé-
lyeztetettséget.

Nagy el6relépést jelentett 199 1-ben a tarkétaji oedema/
tarkéred6 mérésének a bevezetése az antenatalis diag-
nosztikaba. Az a felismerés, hogy a nuchalis translucencia
(NT) megvastagoddsa és a magzati kromoszéma-rendel-
lenességek eldfordulédsa kozott szoros 6sszefiiggés van
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|. tabldzat. A magzati kardiovaszkularis
rendellenességek diagndzisa

* Anyai anamnézis
* Kardiotokografia
* Nuchalis translucencia-mérés
* Biokémiai markerek (AFP, HCG, PAPP-A, 6sztriol stb.)
* Kromoszomavizsgalat
* Foetalis Doppler-echokardiografia
— |. trimeszter — transvaginalis fej (8—12 MHz)
— II-1II. trimeszter — transabdominalis fej (410 MHz)
* Extrakardialis Doppler-flowmetria (arteria umbilicalis, ductus
venosus, aorta descendens)
* Magzati sejtek vizsgdlata az anyai vérbsl (DNS, erythrocyta)
* Foetalis EKG
» Magnetokardiogréfia

(Szabd, Gellén, Nicolaides),'>!" jelent6sen hozzajarult
ahhoz, hogy a sulyos fejlédési rendellenességeket szii-
rOvizsgalattal fel lehet fedezni. Az NT mérése a 11-13.
hét kozott rutinszer(ien alkalmazott I. trimeszteri szono-
grafias vizsgalomodszerré valt.'? A kéros NT (>97 per-

2. tablazat. A foetalis echokardiogrdfia
indikdcioja

* A csaladban el6forduld kongenitalis vitium (anya, apa, test-
vér stb.)

* Vastag nuchalis translucencia (>95. percentil)

* Asszisztalt reprodukcids technolégia

* |d6s anyai életkor

* Feltételezett teratogén hatds

* Kéros négytiregi kép

* Kéros AFP-szint

* Egyéb magzati fejl6dési rendellenesség (szonogréfids major és
minor markerek)

* Magzati kromoszéma-rendellenesség

* Kordbbi vetélés(ek)

* Anyai kronikus betegség (diabetes mellitus, pajzsmirigybe-
tegség, PKU, epilepszia, szisztémas lupus erythematosus, rit-
muszavar)

* Anyai virusinfekcio

* Poly- vagy oligohydramnion

* Magzati ritmuszavar

* A terhesség alatt az anyanak adott, kardiovaszkularis rend-
szerre hatd gyogyszer

* Intrauterin retardatio

* Rh, ABO konstellacid/inkompatibilitds)

* lkerterhesség

* Egy arteria umbilicalis

* Hiperechogén csomd a szivben
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centil) aneuploidia markere lehet. A kromoszéma-rendel-
lenességekhez mintegy 40-50%-ban kongenitalis vitium
(CV) is tarsul. Azoknak a gravidaknak, akik magzata-
nal az NT megvastagodasat észlelik, az I. trimeszterben
chorionbiopsziat javasolnak (tetszéleges). Az NT meg-
vastagoddsa az euploid magzatokban CV markere lehet,
ezért a ll. trimeszterben a transabdominalis FE ajanlott."

A biokémiai markerek alkalmazasaval szamitogépes
kockazatbecslés végezheté kromoszéma-rendellenesség
el6fordulasara. Els6ként a Il. trimeszterben, a 16. héten
torténd vérvizsgalatbol az alfa-foetoprotein (AFP) megha-
tarozasat vezették be, amely azéta rutinmédszerré vilt.
Az emelkedett AFP (>2 MoM) vel6csé-zarddasi rendelle-
nességre patognosztikus, CV fennallasa a meningomyelo-
kelével manifesztal6do spina bifida esetén ritka. A csok-
kent AFP (<0,5 MoM) azonban Down-kérra utalhat.
A 2l-es kromoszéma triszomiaja esetén CV kozel
50-60%-ban fordul el6 (leggyakrabban canalis atrio-
ventricularis communis [CAVC], kamrai septum-defektus
[VSD] vagy atrialis septum-defektus [ASD]). Az I. tri-
meszteri sz(irés az NT mérése és biokémiai markerek,
egy hormon- és egy fehérjeszint mérése, a human
choriongonadotropin (HCG) és a terhességi plazma-
protein-A (PAPP-A) meghatarozasa. Jelenleg a legha-
tékonyabb az Ggynevezett integralt teszt, amely a 12.
héten végzett NT sz(irés és a 16. héten mért biokémiai
markerek (AFP, HCG, oestriol, inhibin-A) vizsgalataval
kovetkeztet fejl6dési rendellenesség fennallasara. Az in-
tegralt teszt detekcios rataja, azaz a Down-kor felfede-
zésének valoszinlisége 87%.4

Kromoszoma-rendellenesség gyantja mar az I. trimesz-
teri noninvaziv vizsgalatok alapjan felmeriilhet a biokémiai
markerek koros értéke, illetve a foetalis biometria alap-
jan.'® Az I. trimeszterben végzett FE-hez transvaginalis
transzducer sziikséges, ezt a moddszert ajanlatos szii-
[észnek végezni. A Il. trimeszterben a transabdominalis
FE biztonsagosan alkalmazhaté noninvaziv moédszer,
amellyel a magzati szivm{ikodés nagy pontossaggal vizs-
galhato. Ezt a vizsgalatot a gyermekkardiolégusok rend-
szeresen veégzik. Az FDE alkalmazasa forradalmasitotta
a noninvaziv diagnosztikat, és 4j fejezetet nyitott a ko-
rabban nagyon rossz progndzisi magzati szivbetegségek
életkilatasaiban. Nemcsak a stlyos anatomiai rendelle-
nességek ismerhetdk fel, hanem a kéros hemodinamikai
viszonyok is tisztazhatok (perctérfogat, illetve turbulens
aramlds; regurgitatio, shunt, sz(ikiileten nagy sebességii
aramlas, reverz aramlas stb.).%'4



A magzati allapot monitorizalasiaban az extrakardialis
Doppler-flowmetrianak nagy jelent6sége van.'* A magzat-
ban az artérids dramlas pulzlo, ezért a keringés idészakos
valtozasai az aramlds és a nyomds véltozasat eredmé-
nyezik. Az a. umbilicalis szisztolés csticssebességébdl
és a végdiasztolés aramldsi sebességbdl kiszamithato a
pulzatilis index és a rezisztencia index. Ezek valtozasa
diagnosztikus és prognosztikus értékli. A végdiasztolés
aramlds hianya vagy a reverz diasztolés dramlds (tgy-
nevezett diasztolés stop) magzati veszélyallapot jelzGje,
prediktiv értéke van a perinatalis mortalitasra.*

A ductus venosus (DV) dramlasanak regisztraldsa na-
gyon fontos informéciéval szolgél, vizsgalata igen érzé-
keny modszer a kezd6d6 magzati hipoxia felismerésé-
re. Stlyos CV-ban (pl. hipoplazias balszivfél-szindroma
[HBS]) is kéros aramlast lehet regisztralni a DV-ban.
A DV-ban detektalt patologias aramlési gorbe felkelti CV
gyanujat is.

Magzati ritmuszavarok a terhességek mintegy [-2%-
dban fordulnak el6, tobbnyire spontdn megsziinnek,
kezelést csak ritkan igényelnek. Az arrhythmia FDE-vel is
jol vizsgalhat6; M-moédozatt echokardiografiaval a pitvar
és a kamra, vagy a pitvar és a nagyér mozgasanak szimul-
tan regisztralasaval az extrasystole supraventricularis
vagy ventricularis eredete elkiilonithetd.'

Idedlis médszer a magzati sejtek anyai vérbdl térténd
noninvaziv vizsgalata, amellyel kromoszéma-rendel-
lenesség vagy egyéb genetikai betegség mutathat6 ki,
azonban rendkiviil draga, alkalmazasara sajnos nincse-
nek meg az anyagi feltételek.

A FDE-nél pontosabb a direkt magzati EKG, amely
kezdetben invaziv médszer volt, de Gjabban mar non-
invaziv médon is lehet EKG-t késziteni a magzati sziv-
mikoédésrél. A magnetokardiografia nagyon pontos,
de rendkiviil dréga, rutinszer(ien még nem alkalmazott
modszer, joval érzékenyebb, mint a CTG vagy a magzati
EKG. Foetalis tachyarrhythmia esetén jol elktil6nithetd a
supraventricularis és a ventricularis eredetd tachykardia,
amelyek kezelése mar antenatalisan indokolt lehet, és a
ritmuszavar pontos ismerete fontos a terapia megvalasz-

tasanal.ll-t=:16

A foetalis echokardiografia indikacioja

Az FE indikiciojat a 2. tabldzatban tiintettiik fel. A mag-
zati szivbetegségek kialakulasdban szamos tényezd jatsz-
hat szerepet, ezek kozott a genetikai tényezdk igen nagy

Szakmai aktualitasok 29

3. tabldzat. Teratogén hatdsu tényezék

» Gyogyszerek (litium, diphedan, A-vitamin, reténsav,
thalidomid, antikoaguldns, hormon, ACE-gétl6, methotrexat,
thrimetadon stb.)

* Alkohol (leggyakoribb teratogén)

* Erés dohanyzas

* Hyperpyrexia

* Hyperglykaemia

* Anyai betegségek (diabetes mellitus, epilepszia, szisztémés
lupus erythematosus |. trimeszteri virusfertézések [CMV,
rubeola, coxsackie, mumps])

* Toxoplasmosis

* Drogok (kokain, amphetamin)

* Kemikaliak

jelentéséggel birnak. Bizonyos CV-k (pl. balszivfél-
obstrukciéval jar6 CV-k) esetén az ismétl6dés koc-
kazata akar 5-15% is lehet. Az anya, apa vagy test-
vér velesziiletett szivfejlédési rendellenessége esetén
3-4% az ismétlédés kockazata. Az NT megvastagoda-
sa (>3 mm) nemcsak kromoszéma-rendellenességre
utalhat, hanem euploid foetusokban CV markere is le-
het. Az elmdlt id6szakban egyre novekszik az asszisz-
talt reprodukcio (in vitro fertilisatio + embryo-transzfer,
intracitoplazmas spermiuminjekcid) Utjan fogant Gjszii-
|6ttek szama, akik esetében a fejlédési rendellenességek
(igy a CV-k is) el6forduldsa emelkedett (8-10%), a spon-
tan fogantakéval (4%) szemben.'”

A nék munkaba alldasaval és tovabbtanulasaval kito-
l6dott a gyermekvallalas id6pontja, ezért egyre tobb az
idés primipara. A fejlédési rendellenességek szdma az

4. tablazat. A négyiiregi kép alapjan
dignosztizalhatd kardiovaszkuldris
rendellenességek

* Hipoplazias balszivfél-szindroma

* Hipoplazias jobbszivfél-szindroma
 Univentricularis sziv

* Preductalis coarctatio aortae

* Atrio-ventricularis septum-defektus
* Nagy ventricularis septum-defektus
* Ebstein-anomalia
 Cardiomyopathia

* Szivtumor

* Ectopia cordis

* Foramen ovale elzarodasa

* Pericardialis folyadék
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5. tablazat. Magzati szivbetegség el6fordulasa 2187 gravida magzati echokardiografids
vizsgdlata soran az SZTE Gyermekklinikan (n=53)

Kongenitalis vitium

Magzatok szama

Tulélés/Terapia

Hipoplézids balszivfél-szindréoma 8
CAVC, VSD 7
Hipoplézids jobbszivfél-szindroma 4
Egyéb CV 14
Endocardialis fibroelastosis 5
Kardialis dekompenzacié ép magzati szivben 17
Hydrops foetalis 10
Iker-iker transzflizio 4
Virusfert6zés 2

Ductus arteriosus zarodasa I

anyai életkor elérehaladtaval (>35 év) novekszik, ezért
ilyen esetekben ajanlott a foetus kromoszéomavizsga-
lata (chorionbiopszia, amniocentesis, chordocentesis).
A ll. trimeszterben a transabdominalis FE vizsgalat is
indokolt, mivel a magzati aneuploida és a CV inciden-
ciaja is gyakoribb az idGésen sziil6é nGknél.'®
Napjainkban az FE indikaciéjanak egyik leggyakoribb
oka a feltételezett teratogén hatas (3. tabldazat). Bar ez
nagyon gyakran meril fel a CV-k létrejottében, mind6sz-
sze csak 2%-ukban igazolhatd, az esetek dontd tobbsé-
gében multifaktorialis eredetliek (98%) a velesziiletett
szivfejlédési rendellenességek. A 16-20. terhességi hét
kozott kotelez6 un. genetikai ultrahangvizsgalat célja
a magzati fejlodési rendellenességek sziirése. A kéros
négyliregi kép észlelése nagy jelentdségii, mivel a silyos
CV-k mintegy 65%-a ezzel felismerhet6 (4. tdbldzat).
A ket szivfél kozotti jelentds aszimmetria felkelti a mag-

4 AB/4 posztnatalis exitus

2 AB (Down-koér), 4 posztnatalis szivm(itét
| AB, 3 posztnatalis szivm(itét

3 AB, 6 posztnatalis szivm(itét

| AB, 2 posztnatilis exitus

2 intrauterin transzfuzid, | antiarrhythmias kezelés
2 posztnatalis exitus

| intrauterin transzf(zio

Anyai indomethacin-kezelés ledllitasa

zati szivbetegség gyanujat, ezért részletes FDE-vizsga-
latra kell irdnyitani a gravidat, és gyermekkardiologust
is be kell vonni a diagnézis felallitdsdba. A biokémiai
markerek kozil minden egyes terhesnél rutinszer(ien
végzik az AFP meghatarozasat.

A magzat egyéb fejlédési rendellenessége esetén is
gyakori a CV tarsulasa. A CV szignifikansan gyakoribb
el6fordulasara utalé szonografias major marker(ek) ki-
mutatasa (ventriculomegalia, duodenalis atresia, holopro-
sencephalia, multicystas vese, foetalis hydrops, hernia
diaphragmatica, omphalokele, oesophagus atresia, labium
leporinum) esetén magzati szivbetegség kizarando.
FE indokolt az alabbi malformaciok intrauterin felismerése
esetén: hernia diaphragmatica (CV-incidencia 10-23%),
oesophagus atresia (CV-incidencia | 5-40%), omphalokele
(CV-incidencia 20-32%) urogenitalis malformatio (CV-in-
cidencia 2-43%), hydrocephalus (CV-incidencia [5%),

6. tabldzat. Magzati ritmuszavar eléforduldsa 2187 gravida magzati echokardiogrdfids
vizsgdlata sordn az SZTE Gyermekklinikdn (n=48)

Diagnézis Magzatok szama Terapia

Sinus tachycardia 5 I koffeinmegvonas anyatdl, | antibiotikumadas anyanak, 3 spontan sz(int
Sinus bradycardia 3 3 spontan javult

Pitvari extrasystole 13 -

Kamrai extrasystole 12 —

Supraventricularis tachycardia 9 3 anyai digoxin, 2 digoxin+verpamil, | koldokzsindr-kompresszio

Fluttern I Digoxin anyanak

Kamrai tachycardia = =

Teljes AV-blokk 3 | dexamethason anyanak

In utero halal 7 -

Gyermekgyogyaszati Tovabbképz6é Szemle  2010. |. szam



gastroschisis (CV-incidencia 5%), intestinalis atresia
(CV-incidencia 5-21%), Down-kér (CV-incidencia 55%).
A CV fennallasa kevésbé valdszinii a szonogréfias minor
marker(ek) (nuchalis translucencia; hygroma cysticum;
pyelectasia; plexus chorioideus cysta; hiperechogén belek;
hiperechogén csomé a szivben; révid cséves csontok, kéz,
[db rendellenességei; egy arteria umbilicalis) megléte ese-
tén, bar a magzati szivbetegség kockazata kisebb, azért az
FE elvégzése ajanlatos.*

Nagyon fontos a részletes anamnézis felvétele; kii-
16n ra kell kérdezni a vetélés eléfordulasara, hiszen jol
ismert tény, hogy spontan abortusz esetén gyakori a
fejlédési rendellenesség(ek) eléforduldsa (pl. Ebstein-
anomalia). A gravida kronikus betegsége (pl. diabetes
mellitus) jelentésen megnéveli a foetalis morbiditast. Az
I. trimeszterben a nem megfeleléen kezelt cukorbeteg-
ségben (HbA . >7%) a fejlédési rendellenességek sza-
ma jelent8sen emelkedik, ugyanis a magas vagy ingado-
z6 vércukor teratogén hatasu. Foetopathia diabeticdban
2-4%-ban fordul el CV (féként nagyér-transzpozicio,
VSD, illetve coarctatio aortae). A Il és ll. trimeszterben
a diabéteszes anya hyperglykaemiaja miatt a magzatban
megemelkedik az inzulinszint, ennek anabolikus hatasa
a foetusban macrosomiat idéz eld, amelynek részjelensé-
ge a szivizomzat megvastagodasa. Az inzulinnal kezelt
és jol beallitott diabéteszes gravidak esetében a mag-
zati szivizomzat hypertrophidja kevésbé silyos, mint
az olyan gesztacios diabetes esetén, ahol az anya vér-
cukorszintje nagymértékben ingadozé. Az endokrin be-
tegségek koziil a kéros pajzsmirigymiikodésnek is lehet
teratogén hatdsa. Ha az anya phenylketonurias, akkor
terhessége alatt Gjra nagyon szigort diétara kell fogni,
mert a magas fenilalaninszint jelentésen noveli a mag-
zati CV-k incidencidjat (10%). Az epilepszids n6k mag-
zatai kozott is nagyobb a fejl6dési rendellenességek
szama, orvendetes azonban, hogy az Ujabb tipusd anti-
epileptikumok teratogén hatdsa lényegesen kisebb, ezeért
az egészséges magzatok sziiletését tekintve jelentds ja-
vuldst lehet megfigyelni.

Az anya hemodinamikailag jelentds ritmuszavara ese-
tén (stlyos bradykardia vagy tachyarrhythmia) a mag-
zat fejlédése zavart szenvedhet, mert a placentakerin-
gés romlik, ezért indokolt a rendszeres FDE-ellendrzeés.
A magzatviz kérosan csokkent vagy fokozott meny-
nyisége vesefejlédési rendellenességre vagy intestinalis
atresiara utal, és mivel ezekhez is tarsulhat CV, az FE in-
dokolt oligo- vagy polyhydramnion esetében is.
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|. abra. Szonografids minor marker: hiperechogén csomé. Foetalis
echokardiografidval szabdlyos négyiiregi kép, a bal kamrdban a papillaris
izmon hiperechogén csomd lathaté (nyil)

Magzati ritmuszavar CV-ban viszonylag gyakran fordul
el (1-2%), ezért foetalis arrhythmia esetén ki kell zar-
ni a szivfejl6dési rendellenesség gyanujat. Strukturalisan
ép szivben is kialakulhat arrhythmia, leggyakrabban
hypoxia, anyai virusfert6zés vagy a kardiovaszkularis
rendszerre hatd gyogyszerek (tokolizis, nem szteroid
gyulladasgatlok stb.) hatdsara.*

A terhesség soran ultrahangvizsgalattal foetalis bio-
metriat végeznek, amellyel a magzat sulya, geszticids
kora és esetleges testi aszimmetridk meghatarozha-
tok. A magzati biparietalis atmérét, fejkorfogatot, has-
korfogatot, a femur hosszat és az Ul6tavolsagot mérik.
A magzat sulya kiszamithato, az intrauterin retardacio
(< 10. percentil) is jol vizsgilhato; a gesztacids korhoz
képest kisebb stly = 10% pontossaggal meghatérozha-
td. A dysmaturitas a kiilonbozé fejlédési rendellenessé-
gek gyakori velejaroja, ezért fennallasa esetén gondolni
kell CV el6fordulésara is.

Az anya és apa vércsoportjanak ismerete nagyon
fontos, az Rh vagy ABO konstellacio fennallasa tiszta-
zando; ha izoimmunizacié alakul ki, akkor tovabbi FE-
vizsgélatok indokoltak hydrops foetalis diagnosztizalasa
vagy kizarasa céljabol.

Ikerterhességeseténa magzatok diszkordans fejl6dése
miatt az intrauterin retardalt foetus szivmiikodése za-
vart szenvedhet. Monochorialis és monoamnialis iker-
terhesség esetén iker-iker transzfuzid létrejottekor
nagyon sulyos szivelégtelenség alakulhat ki mindkét
foetusban. A nagyobb sulyl, Ggynevezett recipiens
magzatnal dltalaban sulyosabb a kardialis dekompen-
zacio (CD), de az intrauterin retardalt, dgynevezett
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2. abra. Mésodik trimeszteri transabdominalis foetalis echokardiografia.
Normalis nagysagu sziv, szabalyos négyiiregi kép (19. gesztacios hét)

S dbra. Nagyér-transzpozici6é pulmonalis atresidval és univentricularis
sziv egy 22 hetes magzatban. Foetalis echokardiografiaval parhuzamo-
san lefutd nagyerek, széles aorta (Ao), hipoplazias arteria pulmonalis
(AP) lathato, amelyek egy kamrabdl (V) erednek. Ao=aorta, AP=arteria
pulmonalis, V=kamra

donor magzat szivmiikédése is romlik. Placentaris
diszfunkciora utal az a. umbilicalis-aramlas romlasa, a
kéros rezisztencia és pulzatilis index is, amely eltérd
lehet az ikrekben.

Ha a koldokzsinérban egy a. umbilicalis talalhato, az
fejlédési rendellenességre utalhat (14-62%), elsésorban
renalis eredetiire, de el6fordulhat CV is.

Gyakran iranyitjak a gravidat FE-vizsgalatra a mag-
zati szivben lathatd egy vagy tobb hiperechogén cso-
mé miatt (/. abra). Ez gyakori elvaltozas, az Osszes
terhesség kozel 3-5%-aban fordul el6, az esetek nagyja-
bol 90%-aban azonban éartalmatlan, szonogréfias minor
markernek tekinthetd.

Betegek

Vizsgalatiid6szak: 2000-2008 k6zott 2187 terhes asz-
szony transabdominalis FDE-vizsgalatat végeztiik el az
SZTE Gyermekgydgyaszati Klinika Gyermekkardioldgiai
Ambulancidjan. A gravidak a Sziilészeti Klinikarol, il-
letve az Orvosi Genetikai Intézetbdl érkeztek magza-
ti CV, ritmuszavar vagy egyéb kardiopathia gyandaja
miatt.

A vizsgalatokat ACUSON-XP 128 és Siemens
ACUSON 500 Doppler-echokardiograffal M-maédozatd,
pulzatilis, folyamatos hullama és szinkdédolt Doppler-
echokardiografiaval,

3-10 MHz-es transzducerral

vegeztiik.

4. dbra. . Foetalis echokardiogréfidval a kamrai septumon endocardialis fibroelastosis (nyil) lathat6 egy 21 hetes magzatban. BK=bal kamra. B. Az
embriopatolégiai vizsgalat igazolta a diagnozist. Dr. Kaiser Laszl6 engedélyével
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A foetalis echokardiografia végzésének idépontja

Az . trimeszterben a sziilészek végeztek transvaginalis
transzducerral ultrahangvizsgélatot. A Il. trimeszteri
transabdominalis vizsgalatra legkorabban a 16. héten
keriilt sor, altalabana 18-22. hét kozott. A magzatisziv-
betegséggel kapcsolatos tovabbi teend6krél altalaban a
18-22. gesztacios héten dontottiink. A magzati
arrhythmiat a terhesség egész id6tartama alatt vizs-
galtuk.

Modszerek

A FE-vizsgdlat algoritmusa: meghatéroztuk a magzati
sziv pozici6jat, amelynek helyzetét a gerincoszlophoz, a
gyomorhoz, a médjhoz, a vena cava inferiorhoz és a hasi
aortahoz viszonyitottuk. A sziv normalisan a gerincosz-
loptdl balra, a gyomorral egyez6 oldalon helyezkedik el.
A cardiomegaliat kizartuk, ha a sziv nagysaga nem halad-
ta meg a mellkas teriiletének egyharmadat. A négyiiregi
képen a két kamra és a két pitvar 4tmér6jét hasonlitottuk
Ossze, amely a 18-22. hét kozott kozel azonos nagysagu
(2. dbra). Az interventricularis septumot a négytiregi ké-
pen és a kifolyotraktusok sikjaban is vizsgaltuk. Figyeltiik
a két kamra szinkron 6sszehiizédasat. Az aszimmet-
rikus négyliregi kép stlyos CV-re utalt, valamelyik kam-
ra hypoplasidjara, illetve a billentyti(k) sz(ikiiletére, ahol
nagyfok( anatémiai eltérés allt fenn. A kamrak kifo-
lyétraktusat, a nagyerek eredését és lefutasat is vizs-
galtuk. Szegmentdlis analizist végeztiink; vizsgaltuk a
cava-tengelyt, az aortaivnézetet, a ductalis ivet, a kam-
rak hosszu tengelyi és rovid tengelyi nézetét, a pitvaro-
kat, a foramen ovalét, az atrioventricularis billentytiket.
Pulzatilis és szinkédolt Doppler-vizsgalattal mértik az
dramlasokat az egyes billentyiik felett, valamint meg-
hataroztuk a rendellenes turbulens aramlds helyét.>*"
Extracardialis Doppler-vizsgalattal a ductus arteriosus,
a DV és az arteria umbilicalis aramlasat mértiik. A ma-
ximélis és minimélis aramlasi sebességbdl kiszamitot-
tuk a rezisztencia- és pulzatilis indexet. Arrhythmia
esetén M-modozatti FE-vel, majd FDE-vel szimultan
regisztraltuk a pitvarok és kamrdk mozgésat, ennek
alapjan kertilt sor az arrhythmia eredetének megalla-
pitisdra. A CD-t a myocardialis kontraktilitas csokke-
nésébdl, holoszisztolés tricuspidalis és/vagy mitralis
insufficientia, illetve pericardialis és pleuralis folyadék

kimutatasaval igazoltuk.
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Eredmények

A 2187 terhes vizsgalata sordn 53 magzati szivbetegsé-
get €s 48 ritmuszavart tudtunk igazolni. A betegek ada-
tait az 5. és a 6. tdbldzatban tiintettiik fel. Osszesen 33
stlyos CV-t és 3 cardiomyopathiét lehetett antenatalisan
kimutatni. A magzati szivbetegségek stlyossagat jelez-
te, hogy a terhesség megszakitasa mellett dontott 11
sziilopar, posztnatalisan pedig 13 djsziilottnél kel-
lett szivm(itétet végezni. A 11 mlivi abortusz 4 eset-
ben HBS, két esetben Down-kérhoz tarsulé CAVC, egy
esetben jobbszivfél-hypoplasia, egy esetben pulmonalis
atresiaval kisért nagyér-transzpozicié (3. dbra), egy
esetben hipoplazias jobbszivfél-szindréma, egy eset-
ben Edwards-szindréma VSD + coarctatio aortae, egy
esetben pedig endocardialis fibroelastosis miatt tortént
(4A dbra). Két endocardialis fibroelastosissal sdjtott
magzat vilagra jott, posztnatalisan mindketténél rendki-
viil stlyos CD alakult ki, amely a gyogyszeres kezelésre
nem reagalt, egy honapos, illetve 4 hénapos korukban
veszitettiik el 6ket. Az embriopatoldgai vizsgalat minden
betegnél igazolta a prenatalis diagnozist (4B dbra).

Az antenatalisan igazolt harom CAVC, egy VSD
(5. dbra), harom coarctatio aortae, harom hipoplazias
jobbszivfél-szindroma és harom Fallot-tetralogia eseté-
ben posztnatalisan sikeres szivm(itétet hajtottak végre
még Ujszilottkorban.

5. abra. kamrai septum-defektus (24. hét). A négyiiregi képen VSD
lathato. Postnatalisan sikeres szivm{itét tortént
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6. abra. Hydrops foetalis egy 26 hetes magzatban. A foetalis echo-
kardiografids képen cytomegalovirus-sepsis kovetkeztében kialakuld
pleurdlis folyadék lathaté (nyil), amely a magzati tiid6t 6sszenyomja

Nagyon figyelemreméltd, hogy 17 magzatban struktu-
ralis szivbetegség nélkiil alakult ki stlyos CD. Tiz magzat
esetében hydrops foetalis (6. dbra) allt a szivelégtelenség
hatterében, haromban immuneredet, 6tben viralis eredet
igazolodott, két magzatban pedig SVT volt a kivaltd ok.
Harom betegnél 0 Rh-negativ vérrel végzett intrauterin
transzf(izi6 adasaval lehetett az allapoton javitani és kés-
leltetni a sziilés meginditasanak az id6pontjat. Két mag-
zatban cytomegalovirus-fert6zés idézte el a szivelégte-
lenséget, koziiliik a 26 hetes korasziilott posztnatalisan
egyoras életkorban virusszepszis miatt halt meg.

i Mk %.
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7. dbra. A. strukturalisan ép magzati szivben kardidlis dekompenzacié a ductus arteriosus zarodasa miatt. Holoszisztolés tricuspidalis insufficientia
egy 26 hetes magzatban. B. Az anyai indomethacin-kezelés leéllitdsa utan 2 nappal a ductus arteriosus aramlés normalizalédott
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Két ikermagzat esetében alakult ki iker-iker transzfd-
zio, és annak kovetkeztében silyos CD. Az egyik rend-
kivil diszkordans ikerparnal az a. umbilicalisban regiszt-
ralt diasztolés stop miatt 26 hetes korban siirgGsségi
csaszarmetszést kellett végezni. Az intenziv terapia el-
lenére mindketten az |. életnapon meghaltak nagyon
sulyos légzési és keringési elégtelenségben. Egy magzat-
ban a rendkiviil stlyos CD-t a zar6dé ductus arteriosus
okozta, amely az anyai toxaemia indomethacin-kezelése
kovetkeztében alakult ki (7A dbra). A prosztaglandin-
antagonista kezelés ledllitasa utan a ductus Gjra ki-
nyilt, és a magzati keringési elégtelenség megsziint
(7B dbra).

Magzati ritmuszavart Osszesen 48 esetben lehe-
tett igazolni. Leggyakrabban pitvari vagy kamrai extra-
systolék fordultak el6, amelyek kezelést nem igényel-
tek. Sinus tachycardia egy esetben koffeinablizus, egy
esetben pedig intrauterin infekcié kovetkezménye volt.
A kilenc SVT kozil 6 volt tartds, ahol CD kialaku-
lasa miatt antenatalis terdpia valt sziikségessé (8.
dbra). A kezelésrdl ugynevezett ,fetal board” (sziilész,
neonatologus, gyermekkardiolégus, belgyogyasz kardi-
ologus) dontott, és err6l részletes tajékoztatast adott
az anyanak. Harom esetben transplacentaris digitali-
zalassal (maternalis po. digoxin) meg lehetett sziintet-
ni a magzati SVT-t. Az anyanal digoxinvérszint-mérés,
valamint rendszeres EKG-ellendrzés tortént, a magzat-
nal CTG- és FDE-vizsgalatokat végeztiink (9. dbra). Két




magzat esetében a transplacentaris digitalisz 6nmaga-
ban nem volt hatasos, a kezelést az anyanak adott po.
verapamillal kiegészitve az SVT sinusritmusba konverta-
lodott két nap, illetve egy hét utan. Egy esetben direkt
magzati terapiat terveztiink, ultrahangvezérlés mellett a
vena umbilicalisba adott adenozinnal, melyre végil nem
keriilt sor, mert a tiivel a koldokzsinor kompresszidjat
kivaltva megsziint az SVT. Egyik magzat esetében a 2:1
AV-blokkal jaré pitvari fluttern az anyai po. digitaliszke-
zelés hatasara megsz(int. Harom esetben igazoltunk tel-
jes pitvar-kamrai blokkot, két esetben anyai SLE beteg-
ség kapcsan, itt azonban nem volt sziikség antenatalis
kezelésre, mert az alacsony magzati szivfrekvenciak (65/
perc és 80/perc) nem okoztak sulyos CD-t. A harma-
dik esetben a magzati AV-blokk a 26. héten deriilt ki, a
pulzus 50/perc volt, és kezd6dé CD tiineteit igazoltuk
(10A dbra). Bar az anyai SLE kizarhato volt, szakirodalmi
adatok alapjan transplacentaris szteroidkezelés mellett
dontottiink (heti egy alkalommal dexamethason im.).
A sziilést a 36. héten meg kellett inditani foetalis hyd-
rops miatt. Posztnatdlisan a korasziilott sikeres pace-
maker-implantdcion esett at, és életminGsége jo lett
(10B dbra). Két esetben a FE-vizsgalat kozben deriilt
ki, hogy a magzat meghalt. Az egyikiik anamnézisé-
ben tudatos koffeinablizus szerepelt, mert nem kivant
terhességrél volt sz6. Az anyakat azonnal a sziilészetre
iranyitottuk, ahol a terhességet befejezték.

Megbeszélés

A CV-k a leggyakoribb és legstlyosabb fejl6dési rendel-
lenességek, amelyek vezetd szerepet jatszanak a csecse-
méhalalozasban. A diagnézis korai felallitdsa hozza-
jarulhat a morbiditas és mortalitds csokkentéséhez.
Hazédnkban a magzati kardiovaszkuldris rendellenessé-
gek jelent8s része még posztnatalisan keriil felisme-
résre. Ezért a FE indikdciojat tovabb kell boviteni a CV
szempontjabél széba johetd rizikotényezdk feltarasa-
val. Ebben a védénéknek is komoly szerepe lehet, mivel
a terhesgondozas soran nem jut elegend6 id6 a minden
részletre kiterjed6 anamnézis felvételére.

A CV-k ismétlédésének kockdzata nagyobb, mint
azt korabban feltételezték, ezért nagy jelent6sége van
a csalddban eléfordulé szivbetegségek kideritésének.”
A balszivfél-obstrukciéban szenved6 betegek leszar-
mazottjaiban az ismétlédés kockazata igen nagy. A CV
miatt meghalt Gjsziléttek 25%-andl HBS a halal oka.
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8. dbra. Supraventricularis tachycardia. Foetalis Doppler-echokardio
grafidval igazolhatd, hogy a transplacentaris digoxinkezelés utédn a 260/min
frekvencidji SVT sinus ritmusba ugrott vissza

A HBS-ben szenved6 ujsziilottek rokonait kardioldgiai
vizsgalatra kell iranyitani, mert a CV prevalenciaja a csa-
ladban nagyon nagy (19,3%). A balszivfél-obstrukcié
manifesztacioja, az elvaltozas sulyossaga igen nagy el-
térést mutathat az érintett csaladokban, a fel nem
ismert enyhétdl (bicuspidalis aortabillenty(i) a letd-
lis manifesztaciéig (HBS).?' Mindezek alapjan nagyobb
hangsulyt kell fektetni a genetikai tényez6k szerepére
az FE indikaciojaban.’?* A ventricularis hypoplasia ki-
alakulasaért felelos génmutdciot azonositottak, ami a
jovében a terhesség alatti génterapianak lehet a kiindu-
I6pontja.?2?* A mikrodelécioval jar6 CV-k is 6roklodést

REPORTY

9. abra. Magzati terapia kardialis dekompenzacioban. Direkt foetalis
intrauterin transzf(zié immun hydropsban. Stlyos, holoszisztolés tricus-
pidalis insufficientia egy 30 hetes magzatban (nyil)
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7. tablazat. A magzati ritmuszavarok
és kardidlis dekompenzdcid terdpidja

Gyogyszeres Beadas/beavatkozas
kezelés Javallat modja
Digoxin SVT, fluttern Transplacentaris (iv./po.anya)
Verapamil SVT Transplacentaris (po. anya)
Adenosin SVT (hydrops) Direkt foetalis (v. umbilicalis)
Propranolol SVT Transplacentaris (po. anya)
Flecainid SVT Transplacentaris (po. anya)
Procainamid SVT Direkt foetalis,
transplacentaris (po.)
Quinidin SVT Transplacentaris (po. anya)
Amiodaron SVT, VT Transplacentaris (po. anya)
Direkt foetalis (v. umbilicalis)
Lidocain VT Direkt foetalis (v. umbilicalis)
Dexamethason  Teljes AV blokk  Transplacentaris (im. anya)

Egyéb kezelés

SVT

Hydrops foetalis

Magzati kardidlis
dekompenzacio

Pleuralis folyadék,
cysta-bennék

Vagus-stimulalas
Intrauterin
transzflizio

Koldokzsinor-kompresszid
Direkt foetalis (v. umbilicalis)

Drenalas Ultrahangvezérlés mellett

punkcié

mutatnak. A HBS antenatalis diagndzisa I. trimeszte-

ri szonografiaval (NT mérése és/vagy DV vizsgalata),
illetve a Il. trimeszteri FDE-vel pontosan felallithato.
A négylregi kép vizsgalataval és cardiomegalia észlelésé-
vel a magzati sziv szamos egyéb stlyos anatémiai rend-

ellenessége felderithetd, a nagyerek vizualizalasaval pe-
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dig a talalati arany még tovabb javithato. A szonografias
major marker(ek) el6forduldsa esetén a magzati CV
el6fordulasa szignifikinsan emelkedik. A szonografias
minor marker(ek) észlelése esetén gondolni kell magzati
CV fennallasara."

A magzati ritmuszavarok antenatalis diagnosztika-
ja jelent6sen javult az elmult években.”'>?* Bizonyos
esetekben a magzati szivbetegségek terapiajat mar
antenatalisan el kell kezdeni.>"#25 Rendkiviil fontos tisz-
tazni az arrhythmia eredetét, hogy a terapia adekvat
megvalasztasaval javitani tudjunk a magzati szivm(ikodés
allapotan, és a kezeléssel az anya allapotat se veszélyez-
tessiik. Figyelemmel kell lenni a kardiovaszkularis szerek
proarrhythmias hatdsara is.

A sulyos magzati CD a magzat életét nagymérték-
ben veszélyezteti, ezért farmakoldgiai vagy egyéb keze-
lés lehet indokolt az in utero elhalas, illetve a sziilés ko-
rai megindulasanak/meginditasanak megel6zése céljabol.
Alaposan mérlegelni kell, hogy milyen el6nyei és veszé-
lyei vannak az intrauterin terapianak, szemben a szii-
lés meginditasaval. A tartés magzati tachy-arrhythmia
transplacentaris gyogyszeres kezelésével nagyon bizta-
téak az eddigi tapasztalatok, az antiarrhythmias sze-
rek nagy valasztéka (7.
anya és a magzat szamara legbiztonsagosabb keze-

tablazat) lehetévé teszi az

lés megvalasztasat, amelyhez sziil6i beleegyezés sziik-
séges. A magzati betegség kezelésérdl a ,fetal board”
dont, melynek tagjai minden szempontbdl mérlegelik
az antenatalis terapia el6nyeit és veszélyeit (/1. abra).
A kezelés soran kotelez6 mind a magzat, mind pedig
az anya szigord monitorizalasa. A strukturalisan ép
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10. abra. Teljes pitvar-kamrai blokk. A. Foetalis Doppler-echokardiografidval stlyos magzati bradycardia mutathato ki egy 26 hetes magzatban.
Teljes AV-blokk, p: 50/min. B. Posztnatalis pacemaker-implantécié utan P: 80/min. Mitralis insufficientia (nyil)
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Javasolt irodalom

antenatalis terapia, a foetalis interventio, a szivsebé-
szeti kozpontba torténd in utero szallitas, valamint az
elektiv szivm(itét végzése a kardiovaszkuldris beteg-
ségben szenvedd Gjszilottek morbiditdsat és morta-

litasat is javitja.
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