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Beyezetés: Down-szindromas betegeknél gyakori a velesziiletett szivfejlédési rendellenesség. Célkitiizés: A szerzSk
megvizsgaltik, hogy a szivsebészetben bekovetkezd szemléletvaltozasok hogyan befolyasoljak a Down-szindrémas
szivbetegek életkildtisait. Modszer: 1974-1997 kozott a szerzék 359 Down-szindrémas szivbeteg gyermek adatait
clemezték. 255 esetben nem tortént beavatkozds, a mortalitds 25,9% volt, 104 esetben végeztek mdtétet 8,6%-0s
mortalitassal. Eredmények: Az 6sszehasonlité vizsgilatok igazoltik, hogy a sikeres miitéti beavatkozds ugyanazt az
életkilatast biztositja a Down-szindrémds betegek szdmara, mint nem szivbeteg tirsaikénak. Azé6ta j6 eredményekkel
torténnek csecsemdkori primer rekonstrukciés beavatkozasok. Napjainkra mér fokozatosan novekszik a felnSttkort
megéld operalt és nem operalt velesziiletett szivbetegek szdma. A legutébbi hirom év alatt 82 felndtt, kozottiik 4
Down-szindrémas betegen (életkoruk 24-60 év) végeztek sikeres szivsebészeti korrekciés mitétet. Kovetkeztetéseh:
A csecsemdkori szivsebészeti beavatkozdsok eredményeként fokozatosan né a felnSttkort velesziiletett szivbetegek
szama. A szivsebészek készek javitani e betegek optimalis életkildtdsait, azonban a Down-szindrémas betegeknél je-
lentkezd specidlis problémdk (reopericidk indikicidja, sziikségessége, életkor megvilasztisa stb.) még nem megol-
dottak, és kihivast jelentenek a kardiolégusok, szivsebészek szimdra. Orv. Hetil., 2016, 157(40), 1601-1603.
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Change in our approach in the surgical management of congenital heart defects
in patients with Down syndrome, 1974-2016

Introduction: Congenital heart defects are frequently present in patients with Down syndrome. Aém: The authors
analyzed the impact of changing approach in surgical management of congenital heart defect on the life expectancy
of patients with Down syndrome. Mezhod: Between 1974 and 1997 the data of 359 children with Down syndrome
were collected. Among them 255 patients had no surgery and the mortality in this group was 25.9%, whereas the
mortality in the group of 104 patients who underwent palliative surgery was 8.6%. Results: Surgical management of
congenital heart defects provides the same life expectancy for these patients as compared to Down patients without
cardiac defects. Primary reconstruction is the preferable surgical procedure in infancy that provides good results.
Nowadays the number of the operated grown-up congenital heart disease patients with Down syndrome is increas-
ing. During the last three years 82 grown-up congenital heart disease patients, including 4 patients with Down syn-
drome (aged between 24 and 60 years) were reconstructed successfully. Conclusions: Due to the successful surgery in
infancy the population of grown-up congenital heart disease patients with Down syndrome is increasing. The cardiac
surgeons are ready to do everything for the optimal life expectancy of these patients. However, management of spe-
cial problems (indication and necessity of reoperation, optimal age) in patients with Down syndrome poses a great
challenge for cardiologists and cardiac surgeons.
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Az élve sziiletett Gjsziilottek 0,19%-a Down-szindrémds.
A Down-szindromas ajsziilottek 40-60%-anal velesziile-
tett szivfejlédési rendellenesség all fenn, amelyeknek
90-95%-a bal-jobb sonttel jaré szivhiba, dominaldan at-
rioventricularis septumdefektus. Ezeket a szivhibdkat a
pulmonalis hypertonia megel6zése miatt mar csecsema-
korban operalni sziikséges. Az 1990-es éveket megel6-
zGen csak palliativ beavatkozas, az arteria pulmonalis
torzs beszikitése jelentette a megoldast, majd kisded-,
gyermekkorban tervezetten keriilhetett sor a rekonst-
rukciéra. Azokban az esctekben, amikor a jobb atrio-
ventricularis billenty( is insufficiens volt, ¢ beavatkozas
nem jarhatott eredménnyel (az arteria pulmonalis torzs
szlkitése novelte a tricuspidalis billentyd elégtelenségét),
ezért ezeket a betegeket inoperibilisnak kellett nyilvani-
tani. Az 1990-es évekre teremtSdtek meg a feltételek
arra (anesztézia, szivmotor, perfazios technika, poszt-
operativ kezelés, NO-alkalmazas stb.), hogy tjsziilotte-
ken a szivmotor védelmében biztonsigosan lehessen
korrekcids szivmiitéteket végezni. Igy az eddig inoperé-
bilisnak tartott atrioventricularis septumdefektusos 1j-
sziilotteknél és csecsem&knél is korrekciora kertilhetett
sor. Ezek kozé tartoztak a Down-szindrémas betegek is.
Ekkor vet6dott fel a kérdés, hogy szabad-e, érdemes-e
ezeket a betegeket mdtéti megterhelésnek kitenni, a si-
keres mUtét javitja-e az életmindségiiket, meghosszab-
bitja-e az életiiket, vagy az élettartamuk az Edwards- és
Patau-szindrémas betegekéhez hasonléan behatarolt.

Mobdszer

A hazai viszonyokat tisztizandé orszagos felmérést
végeztiink, valaszt varva azokra a kérdésekre, hogy 1.
Operaljuk-e a Down-szindromas szivbetegeket? Kinek a
felelGssége donteni a miitétrdl: szivsebésznek, gyermek-
kardiologusnak vagy gyermekgyogyasznak? 2. Milyenek
a Down-szindromas szivbeteg gyermekek életkilatasai
m{tét nélkiil, pallidcié, pallidcié + rekonstrukeid, primer
korrekcié utan? 3. Hasonldsagot kerestiink sikeres sziv-
mitéten dtesett és nem szivbeteg Down-szindrémas
gyermekek sorsa kozott. 4. Osszehasonlitottuk az azo-
nos tipusd mdtét eredményeit Down-szindrémds és nem
Down-szindrémas gyermekeknél.

Eredmények

Az 1974 és 1997 kozott 30 gyermekkardiologiai gondo-
z6nal nyilvintartott 359 Down-szindrémds szivbeteg
gyermek adatait elemeztiik. 359 beteg koziil 75 (20,9%)
hunyt el; a 255 nem mit6tt betegbdl 66 beteg (25,9%),
mig a 104 operilt beteg koziil 9 beteg (8,6%) halt meg.

Vizsgalataink soran a kovetkezSket dllapitottuk meg:
1. A palliativ vagy kétlépcs6s korrekciés mtitét javit a
Down-szindrémis szivbetegek életkilatisain, de a leg-
megfelel6bb megoldds a korai primer rekonstrukcié.
Mitét nélkil az egyszerd vitiumban szenved6k 10%-a, a
komplex vitiumos betegek 40%-a még csecsem@korban
meghal. 2. A silyos szivhibdk is azonos eredménnyel
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operilhaték Down-szindrémas és nem Down-szindré-
mis gyermekeken. Bal-jobb sonttel jir6 vitiumok esetén
minél kordbbi életkorban sziikséges a primer korrekcid
elvégzése. 3. Csecsemdkori korrekcids szivmitét utin a
Down-szindrémais betegek életkilatisai azonosak a nem
szivbeteg tarsaikéval. Sorsukat ,,szocidlis helyzetiik” ha-
tirozza meg [1]. 1997-t8l napjainkig mdar minden
Down-szindrémais szivbeteg korrekciés mitétre kerdil
gy, mint a nem Down-szindrémas szivbeteg tarsaik.

A Szegedi Tudomanyegyetem, Szent-Gyorgyi Albert
Klinikai Kézpont Szivsebészeti Osztalyian 2013. janudr
1. és2016. marcius 31. kozott 8 Down-szindrémas cse-
csemdn és 82, velesziiletett szivhibds felnStt betegen —
koziilitk 4 Down-szindromdson — végeztiink korrekcids
szivmttétet [2]. Utdbbiak koziil 3 beteg fiatal felnbttko-
ra. Egy 24 éves betegnél az atrioventricularis septumde-
fektus primer korrekcidja, egy 25 éves betegnél a csecse-
md&korban korrigalt atrioventricularis septumdefektus
utin a mitralis és tricuspidalis billentyd mibillentytre
torténd cseréje, illetve egy 30 éves betegnél a panaszokat
jelenleg okozé Fallot-IV primer rekonstrukciéja tortént
meg. Vitit képezett egy 60 éves beteg miitéti indikicid-
ja, akinél a kritikus aortastenosis mdtéti indikiciodja,
sziikségessége megvolt, de kérdéses volt, hogy a beteg
hogy fogja viselni a m{téti megterhelést és a posztopera-
tiv kezelést. Mind a négy beteg gyégyultan tivozott,
mtéti és korai mortalitds nem volt.

Megbeszélés

Az 1980-as és 1990-es években a diagnosztikiban, a mi-
téti és a posztoperativ kezelésekben bekovetkezett forra-
dalmi valtozdsok eredményeként napjainkra fokozatosan
novekszik azoknak az operilt szivbetegeknek a szama,
akik meggérik a feln6ttkort [ 3-5]. Ez érinti a Down-szind-
romas betegeket is. A szivsebész szemszogébdl két jelen-
t8s valtozas észlelhetS napjainkban. 1. A praenatalis diag-
nosztika Oridsi fejlédésen ment keresztil, mind az
echokardiografia, mind a genetika teriiletén. Ez oda veze-
tett, hogy a Down-szindromas betegséget mar a masodik,
s6t az elsd terhességi trimeszterben is képesek korrekten
diagnosztizalni. A korai praenatalis diagnézis felerdsitette
azt a tendenciat, hogy e kromoszémabetegség esetén
megszakitsak a terhességet. Franciaorszagban a 30 évnél
fiatalabb anydk 95%-a dont a Down-szindromas terhesség
megszakitisa mellett [6], mig példaul az Amerikai Egye-
siilt Allamokban a beavatkozés 92%-rl az utébbi években
68-85%-ra csokkent [7]. Utébbihoz hasonléak a hazai
adatok is, ezért a szivmitétek végzésénél tovabbra is szi-
mitani kell erre a betegesoportra [2]. A felnSttkort
Down-szindrémis betegek sorsat vizsgilva érdekes meg-
allapitasra jutunk. Jelentésen meghosszabbodott az élet-
koruk; példdul az Amerikai Egyesiilt Allamokban 1983-
tél 1997-ig dtlagéletkoruk 25 évrdl 49 évre emelkedett
[8], mig Eurdépdban Bistles és mtsai [9] szerint 40 év alatt
12 ¢évrél 60 évre. Majdalany és mtsai [10] szerint a bete-
gek 14%-a mar megéri a 70 éves életkort.

2016 m 157. évfolyam, 40. szam

ORVOSI HETILAP



Napjainkban egyre nagyobb szimban jelennek meg
olyan kozlemények, amelyek azzal foglalkoznak, hogy a
Down-szindrémahoz tarsuld betegségek lefolyasa ho-
gyan valtozik az életkor elérehaladtaval. Malt és mitsai
[11] vizsgalatai a kora feln6ttkorra terjednek ki. A respi-
rcios és gastrointestinalis panaszok 30 éves kor el6tt fo-
kozédnak, novekszik a mitralis prolapsusos esetek sza-
ma. Az esetek felében a hypothyreosis és az obstruktiv
alvasi apnoe, mig az esetek egyotddében a coeliakia vélik
vezetd tiinetté. A hallds csokkenése, a cataracta kialakula-
sa, az atlantoaxialis gerincinstabilitas is jelent8s lehet 30
éves kor el6tt, és mar ekkor elkezd6dhet és fokozddhat a
pszichomotoros retardicié és az Alzheimer-kor is. Esben-
sen [12] vizsgilatai szerint elGtérbe kertilnek a bér- és
hajelviltozasok, a korai menopauza lehetésége, az epi-
lepsziakészség, a hypothyreosis, a diabetes, az obesitas,
az alvasi apnoe és a gerincterhelhet8ségi problémak.

Roizen és Patterson [13] szerint 50 éves kor utan ug-
rasszerlien emelkednek az Alzheimer-kér tiinetei, 60 év
felett ez mér a betegek 75%-dt érinti, 58%-ban jelentke-
zik gyakori epilepszia, 46%-ban személyiségzavar, 46%-
ban fokalis neurolégiai tiinetek, 36%-ban apathia alakul
ki, és megnovekszik a leukaemia gyakorisiga is. Kozle-
ményekben hosszasan taglaljik, hogy az idGskort megé-
r6 Down-szindromas beteget hogyan viseli meg a sztil6k
elvesztése (,,dad died”), mi a teend6 hypothyresois, alva-
si apnoe, osteoarthritis, atlantoaxialis és nyaki gerincins-
tabilitds, osteoporosis, coeliakia, Alzheimer-kor eléreha-
ladasakor [14]. Ezekbdl a problémakbdl is latszik az,
hogy az id6skordt Down-szindromdsok specidlis beteg-
csoportot képeznek (példaul a Down-szindrémds bete-
gek dtlagéletkora sokkal rovidebb az atlagpopuldciééndl
stb.). Sajnos egy kozlemény sem foglalkozik azonban
azzal, hogy az ezeknél a betegeknél jelentkezd sebészileg
korrigilhaté cardialis problémdk operilhaték-e, és ha
igen, mikor? A betegek bioldgiai életkora, tirsul6 beteg-
ségei, neuroldgiai-pszicholégiai allapotuk alkalmas-e
arra, hogy a jelentGs megterhelést okozé szivsebészeti
beavatkozast kellGen tiirjék, a szivm{itét javitja-e annyira
az életmindségiiket, meghosszabbitja-e az életiiket tgy,
hogy érdemes lenne a mitét elvégzése.

Kovetkeztetések

Az 1997. évi vizsgilatsorozatunk utin mi, szivsebészek
konszenzusra jutottunk a gyermekkardiol6gusokkal, a
gyermekgyodgyaszokkal és a genetikusokkal abban, hogy
sikeres szivmitétek utin a velesziiletett szivhibias Down-
szindromas gyermekek életminGsége, életkilitiasa ha-
sonlo lesz nem szivbeteg Down-szindrémas tarsaikéhoz.
Ezért az6ta minden ilyen beteget megoperalunk, meg-
adva a lehet6séget a jobb életvitelhez. Jelenleg keressiik
a hasonlé konszenzus felallitasanak a lehet&ségét a fel-
néttkort Down-szindromas betegek esetén is. Adva van
egy olyan szivsebészeti osztily, ahol nagy, egyre gyarapo-
dé tapasztalattal, j6 eredményekkel operdljuk a felndtt-
kort velesziiletett szivbetegeket, kozte a Down-szindré-
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miésokat is. E betegek sorsinak eldontéséhez sziikség
lenne a belgydgyasz, a kardiolégus kollégik és a Down-
szindromads betegeket gondozdk segitségére.

Anyagi tamogatds: A kozlemény elkészitése anyagi td-
mogatisban nem részestilt.

Szerzdi munkamegosztdas: H. 1., B. G.: A hipotézisek ki-
dolgozisa, a vizsgalat lefolytatasa és a kézirat megszove-
gezése. H. I.: Statisztikai elemzések. A cikk végleges val-
tozatat mindkét szerzd clolvasta és jévihagyta.

Evdekeltségek: A szerz8knek nincsenek érdekeltségeik.
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