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A szivsebészet fejlédésének koszonhetGen folyamatosan emelkedik azon velesziiletett szivbetegek szama, akik meg-
érik a felndttkort. Joggal vetddik fel a kérdés, hogy milyen kihivisokkal kell szembesiilni e betegek ellitdsiban. A koz-
leményben a szerz&k attekintik a hazai és nemzetkozi adatok alapjan a felnSttkorban eléforduld, velesziiletetten
szivhibds betegek kezelésének problémdit. A felnSttkorban felismert egyszert szivhibak, a mitéti beavatkozasok utdni
residuumok, kindtt graftok és billentytk, a primer, illetve operalt coarctatio aortae ellitdsa tovibbra sem jelent prob-
lémat. A Senning/Mustard m{téten atesett nagyér-transzpoziciés betegek, illetve ,,Fontan-keringéssel” korrigalt
egykamras betegek nagyon gondos ellendrzése lenne sziikséges az esetleges szivtranszplanticio idejének megallapi-
tdsdhoz. A szerz8k véleménye szerint az emelkedd betegszam ellenére csak célzott betegesoportok okoznak prob-
lémdkat. Gondolni kell: 1. a korrekcién atesett, panaszmentes betegek (Fallot-IV, Ross-mtét stb.) ellendrzésére is,
2. a zért csoportot alkoté Senning/Mustard betegek folyamatos gondozasara (magneses rezonancias vizsgilat, echo-
kardiografia, szérum brain natriureticus peptid vizsgalata), 3. az ,,egykamras” betegek szivitiiltetésre valéd el6készité-
sére, fokozott figyelemmel a tarsszerveken (maj, tiid6) kialakulé karosodasra. A magzati kardiolégia fejlédése miatt
jelentGsen csokken a komplex szivhibdk szama, ezért a megoldds e betegeknél a csecsemdkori szivatiiltetés lehetne.
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Perspectives in the management of congenital heart defects in adult patients

Due to improving results in congenital heart surgery, the number of adult patients with congenital heart defect is
increasing. The question is: what kind of problems can be managed in this patient-group? The authors review the
different problems of management of congenital heart defects in adults based on national and international literature
data. Simple defects recognised in adults, postoperative residual problems, changing of small grafts and valves, cor-
rection of primary or operated coarctation aortae can be usually managed without problems. A very close follow-up
is necessary to establish the correct period for heart transplantation in patients with transposition of great arteries
with Senning/Mustard operation, and univentricular heart corrected with “Fontan-circulation” type surgical proce-
dure. The authors conclude that although the number of patients increases, only a few congenital heart diseases may
cause problems. It seems important (1) to monitor asymptomatic patient who underwent operation (Fallot-IV, Ross
procedure, etc.), (2) follow up regularly patients who underwent Senning/Mustard procedure (magnetic resonance
imaging, echocardiography, brain natriuretic peptide measurement), (3) define the proper period of preparation for
heart transplantation of patients with a univentricular heart, with special attention to the possibility of multiorgan
(lung, liver, etc.) failure. Due to the improvement of foetal diagnosis of congenital heart defects, the number of
patients with complex congenital heart defects is decreasing. The standard management of these patients could be
primary heart transplantation in infancy.
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Roviditések

ASD = pitvari septumdefektus; biGlenn = bidirekciondlis Glenn-
mitét; BNP = brain natriuretic peptide; GUCH = feln6ttkori
velesziiletett szivbetegség; LVOTO = balkamra-kidramlasi pilya
sztikiilete; MR = mdgneses rezonancids vizsgilat; PDA = nyi-
tott ductus arteriosus; TCPC = teljes cavopulmonalis anasz-
tomozis; TGA = nagyér-transzpozicid; UVSZ = egykamrés sziv;
VCI = vena cava inferior; VCS = vena cava superior; VSD =
kamrai septumdefektus

A feln6ttkortt velesziiletett szivhibas betegek specidlis
ellatast igényelnek a kardiologusoktodl és a szivsebészek-
t6l. A mult szazad kozepén elinduld szivsebészet az
1980-as évek kozepére jutott el arra a fokra (nagyér-
transzpozicié esetén Gjsziilottkori ,arterialis switch” re-
konstrukci6), hogy fokozatosan, folyamatosan megoldja
mindegyik szivhiba sebészi kezelését (lehetbleg mar cse-
csemd&korban a normalis fejlédés biztositisihoz), és igy a
nagyon magas jsziilott-csecsemd mortalitdst minima-
lisra tudja csokkenteni. A szazadforduléra alig maradt
inoperdbilisnek mindsithet6 eset, gyakorlatilag majd-
nem minden betegen lehet mar sebészileg (rekonstruk-
cid, pallidcid, szivtranszplanticio) segiteni. A betegségek
mintegy 80%-4t (nyitott ductus arteriosus [ PDA], pitvari
septumdefektus [ASD], kamrai septumdefektus [VSD]
stb.) véglegesen lehet korrigalni, koriilbeliil 10-15%-ban
olyan sebészi megoldds alkalmazhaté, amely a késébbiek-
ben j6 eredményti reoperaciot igényelhet (példaul: cse-
csemOkorban betiltetett homograft, graft cseréje felnétt
mérettire), és 5-10%-ban egykamrds sziv (UVSZ) esetén
az alkalmazott mitéti megoldast (Norwood, biGlenn,
teljes cavopulmonalis anasztomoézis [TCPC]) kovetGen
biztos, hogy tovabbi beavatkozas (sziv-, sziv/tiid§ transz-
plantacié) valhat sziikségessé. Ennek eredményeként e
betegek elérik a felnSttkort és a jelentkez6 problémaik-
kal (palyavélasztas, csaladtervezés, sziilés stb.) a felnStt
belgyogyaszt, kardiologust keresik meg, akik erre napja-
inkban szakmailag még nincsenek kellen felkésziilve.
Statisztikai adatok szerint ez az egyik oldalrdl ijesztGen
nagyszamu betegcsoportot képezhet. Az Amerikai Egye-
siilt Allamokban végzett felmérés szerint 2000-ben
623 000 (egyszerti 320 000, kozepes 165 000, komplex
138 000) gyermekkort, velesziiletett szivhibas betegen
kiviil 788 300 (egyszerd 368 800, kozepes 302 500,
komplex 117 000) felnéttkort, velesziiletett szivhibas
beteget tartottak szdmon, és szimuk évrél évre 5%-kal
novekszik [1]. Masik oldalrdl a specialis, feln6ttkort ve-
lesziiletett szivhibds beteg (GUCH) centrumokban ke-
veslik az ott megjelend betegek szamat. Erre két ma-
gyardzat is van: 1. Az a beteg, akinek 6 hénapos koraban
sikeresen zirtdk a kamrai sovényhidnyat, azota egész-
ségesként él. Tekintettel arra, hogy a mult szdzadban jol
mikods gyermek kardiologiai gondozohalozat szétesett,
a folyamatos ellenérzés nem megoldott. A holgyeknél
még a terhesség vallaldsakor emlitésre keriilhet az ope-
ralt szivbetegség, de ez a férfiakndl, amidta a kotelezd
katonai szolgalat (sorozds) megszlint, semmilyen forma-

ban nem kertl latétérbe. 2. A szivm(tétek 10%-at végzik
congenitalis szivhiba miatt. 100 operalt betegbdl 90 fel-
nétt beteg (coronaria-, billenty(ibeteg, aortaaneurysma,
dissectio) folyamatosan megjelenik kontrollvizsgalaton
kardiolégusanal, de a velesziiletett szivhibasak kozil csak
az a 2 (egykamras sziv [UVSZ], reopericiéra vard), aki-
nek panaszai vannak. A két oldalrél jové bizonytalansag
misztikussd teszi a felnSttkora, velesziiletett szivhibas
betegek ellatdsi szitkségességét, pedig ez egyre inkibb
letisztultta valik.

Milyen betegek keriilnek latotérbe:?

1. A gyermekkori diagnosztika fejlédésével egyre keve-
sebb, de elkeriilhetetlen az anatémiai okok miatt (bicus-
pidalis aortabillenty(, mitralis prolapsus, ASD, cor triat-
riatum stb.) csak a felnGttkorban felismerésre kerild
primer betegség. Ezek megoldasa idaig sem és most sem
jelent kiilonosebb problémat a szivsebészek és kardiolo-
gusok szdmara.

2. Emelked§ szamban jelentkeznek a miitétek soran
maradt residuumos esetek. Ezek stlyosabb formait még
gyermekkorban kell megoldani, de enyhébb esetek a kor
elérehaladtival (meszesedé pulmonalis billentyd, sub-
aorticus membranrecidiva stb.) okozhatnak olyan prob-
lémat, ami sebészi megoldast igényelhet. E csoportba
sorolhatjuk azokat a betegeket is (nagyér-transzpozicid
[TGA], arterialis switch, Kawasaki-betegség), akiknél a
coronariabetegségek igényelhetnek sebészi ellatast.

3. A felnGttkorban biztosan sebészi beavatkozast
igényls velesziiletett szivhibdk 4 csoportot képeznek:

a) Coarctatio aortae primer vagy operdlt/dilatilt ese-
tei. Ezek kezelését egyre inkdbb a katéteres intervencios
beavatkozas (,,covered-stent” betiltetés) veszi at, csak ritka
esetben, komplikiaciok megoldasara sziikséges a sebészi
megoldas. Ez viszont nagyon bonyolult beavatkozast je-
lenthet, amihez nagy tapasztalattal rendelkez$ congeni-
talis szivsebészi team sziikséges.

b) A nagyér-transzpozicié sebészi korrekcidjat Senning
1959-en kezdte el, majd Mustard sajit modszerével
1964-t6l folytatta. A pitvari szinten alkalmazott terels-
folt-technikdkkal a keringést hemodinamikailag helyre-
allitottak, de a szisztémas keringést tovabbra is a jobb
kamra kellett, hogy ellassa. A varhatéan kialakul6 jobb-
kamra-elégtelenség miatt Castaneda kezdeményezésére
1984-t8] (hazinkban 1996-t6l) megindult a betegség
Ujszilottkori anatémiai korrekcidja (nagyartéridk felcse-
rélése, coronariaszdjadékok atiiltetése), felvaltva az el6z6
beavatkozasokat. Igy a felndttkort egy zirt betegesoport
érte el. Hazankban a Semmelweis Egyetem II. Gyermek-
klinikdjan és a Gottsegen Gyorgy Orszigos Kardiolbgiai
Intézet Gyermek-szivsebészeti Osztalyan 1980 és 1997
kozott 176 Senning-mitét tortént, e betegek koziil
9-25 éves (dtlagosan 12,5 éves) utidnkovetés sordn 94
beteg 4ll folyamatos gondozds alatt [2, 3, 4]. A Szegedi
Egyetem Szivsebészeti Osztalyan 1969 és 1994 kozott
37 Senning- és 36 Mustard-m{tét tortént, ezek koziil

ORVOSI HETILAP

2015 m 156. évfolyam, 3. szam



napjainkban 34 (20 Senning, 14 Mustard) beteg 4ll el-
lendrzés alatt (Csongrad regiszter adatai) [5, 6]. A bete-
geken jelentkezd tiinetek: tricuspidalis insufficientia, rit-
muszavarok, leakek, cavaszkiiletek mind a kezd6ddé
jobbkamra-diszfunkcid, -elégtelenség résztiinetei. Ezek-
nek a tiineteknek a kezelése csak tiineti kezelés, altalaban
nem segit jelentGsen a panaszok megoldasaban. A végle-
ges megoldast a szivatiiltetés jelenti, de az idGpont opti-
malis megvalasztisa nincs megoldva. Altaliban stlyos
keringési elégtelenségben, ,,végstadiumban” indikaljak a
mitétet, amikor mar a beavatkozdsnak nagyon nagy a
kockazata. Sajnos, még nem lehetett kider{teni, hogy mi-
t6l alakul ki valakinél korabban vagy késébb a jobbkam-
ra-gyengeség. Egyes vizsgalatok szerint esetleg a hossza
ideig tartd hypoxia vagy a mitéti megterhelés (fibrillicid
el6idézése, aortalefogds ideje stb.), vagy a tarsulé VSD
jatszhat ebben szerepet, de ezt igazolni nem lehetett.
A jelenlegi kozlemények csak arra terjednek ki, hogy 5,
10, 20, 25 vagy 30 ¢évvel a miitétet kovetSen hanyan él-
nek, milyen beavatkozist, intervenciot igényeltek. A fel-
adat az lenne, hogy ezt a betegcsoportot rendszeresen,
lehetSleg évente ellendrizzék (echokardiogrifia, BND,
MR, terhelés) [4, 6], és ezen szamszerd adatok birtoka-
ban hatarozzak meg azt az idpontot, amikor még nem
karosodtak a tarsszervek, és igy nagyon jé eredménnyel
végezhetd el a szivtranszplanticié. Mindez nem t{inik
megval6sithatatlannak, amit a kovetkez6 betegcesoport-
ban elért eredmények is alditimasztanak.

¢) Fallot-tetralogia és egyéb, Rastelli-tipusi mitétek
(pulmonalis atresia + VSD, truncus arteriosus, nagyér-
transzpozicié + VSD + LVOTO). A Fallot-tetralégia
anatémiai rekonstrukcidja sordn koriilbelil 60%-ban
sziikségessé valik a pulmonalis anulus nagyobbitasa trans-
anularis folttal vagy homograftbetiltetéssel. Ezek a meg-
oldasok a gyermek novekedésével potencialisan reopera-
ciot jelentenek. Els6dleges megoldast a transzkatéteres
billentyd betiltetése jelenti (primeren homograftba vagy
transanularis folt és kicsi homograft esetén elGzetesen
behelyezett, feltagitott stentbe), de ennek kivitelezhe-
tetlensége esetén sebészi beavatkozas sziikséges. Kindtt
homograft esetén megfelel§ méretd homograft cseréje
szlikséges, a teststlynak megfelel6 méreti homograft
esetén a billentytiszikiilet megoldasira ballonos tigitis,
biolégiai mibillenty(i beiiltetése vagy homograftcsere
johet széba. Homograftbillenty(-elégtelenség és trans-
anularis folt esetén az insufficientia megsziintetésére
kezdetben homograftbeiiltetést alkalmaztunk. A jobb
kamra tdgulata miatt majdnem minden esetben a kifo-
lyasi palyaban aneurysma alakul ki, amelynek rezekalasa
sziikséges. Sajnos a gyengiilt, vékonyodott izom miatt a
kamra bizonyos fokig tovibb tigulhat, eziltal a homo-
graftszajadék tovabbi tagulata ismét billentyGelégtelen-
séghez vezethet. Ezért elényben részesitjiik a fémkeretre
varrt bioldgiai mibillentytik alkalmazasat [7, 8, 9, 10].
Mikor torténjen a beavatkozas? Erre az ut6ébbi években
mar pontos protokollok alakultak ki. A betegek folya-
matosan utinkovethetSk echokardiografias és BNP-vizs-
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galatokkal, és ezek alapjan indikilt MR-vizsgédlat szam-
szerdsiti azokat a paramétereket, amelyek segitségével
behatdrolhaték azok az értékek, amelyek sziikségessé
teszik a midtétet. Miutan kimutattdk, hogy a jobb kamra
regeneracios képessége 17,5 év utin megszinik, sziiksé-
ges lenne ezeket a miitéteket még a felndttkor elérése
el6tt indikalni és elvégezni. Ezzel megel6zhet§ lenne a
»torzult” jobb kamra miikodése miatt kialakul6 balkamra-
elégtelenség is és igy a szivtranszplantacio sziikségessége
[11, 12, 13, 14, 15]. Sziikséges lenne a sz(ir6-kontroll
vizsgdlat kiterjesztése az ebbe a csoportba tartozd azon
betegekre is, akiknél residuum nem maradt a mitét so-
ran, igy egészségesnek tekinthet6k, de nem tudjuk még,
hogy hosszt tavon ez az ,,érintett” jobb kamra hogy bir-
ja a terhelést, példaul a tobbszori sziilést.

d) A legt6bb problémit okozd betegesoport az uni-
ventricularis sziv (UVSZ). UVSZ esetén az egyik kamra
nem fejlédik ki, részben vagy teljesen hidnyzik. Ez
érintheti a jobb kamrat (tricuspidalis atresia, pulmonalis
atresia+ép kamrai sovény, Ebstein-anomadlia, komplett
AV-septumdefektus hypoplasids jobb kamraval, kett8s
kidramlast jobb kamra hypoplasias jobb kamraval, korri-
galt nagyér-transzpozicié hypoplasias bal kamraval) vagy
a bal kamrat (hypoplasias bal szivtél, komplett AV-septum-
defektus hypoplasias bal kamraval, kett&s kidramlasa
jobb kamra hypoplasids bal kamraval, korrigalt nagyér-
transzpozicié hypoplasids jobb kamraval, univentricularis
sziv), amelynek legstlyosabb formaja a hypoplasids bal
szivfél szindroma. Komplex szivfejlédési rendellenesség
miatt mar Gjsziilott- vagy csecsemdkorban palliativ be-
avatkozést igényelhetnek: csokkent tiidSkeringés miatt
systemopulmonalis sontmtitétet, elarasztott tiidé miatt a
pulmonalis arteria besz(ikitését vagy a pulmonalis torzs
ligaturaja mellett sontkészitést. Nagyobb beavatkozast
jelent hypoplasids bal szivfél szindréma esetén az 1-2
hetes korban elvégzend§ Norwood-mfitét (jobb kamra—
arteria pulmonalis torzs—aorta folytonossag kialakitasa,
illetve a pulmonalis keringés biztositisa az arteria ano-
nyma vagy a jobb kamra feldl, és pitvari sovényhiany ké-
szitése), amelynek mdtéti, perioperativ kockizata kiug-
réan a legmagasabb a velesziiletett szivhibak korrekcidja
kozil [16]. 2000 és 2009 kozott az Amerikai Egyesiilt
Allamok 53 centrumiban 2557 Norwood-miitét tor-
tént, 22%-os kérhazi mortalitdssal. Evi 0-10 mitét (34
centrum) esetén a mortalitds 27%, évi 10-20 mdtét (13
centrum) esetén 21%, évi 20 mtét feletti esetszam ese-
tén (6 centrum) 18% volt [17]. A gyermekek 6-12 ho-
napos kordban javasolt megkezdeni a két keringés el-
kilonitését, els6ként a vena cava superior beiiltetését
az arteria pulmonalisba (bidirekcionalis Glenn-mdtét),
majd 3 éves kor koriil a vena cava inferior conduittal tor-
ténd beszdjaztatisit a pulmonalis arterids rendszerbe
(teljes cavopulmonalis anasztomézis — TCPC). E két be-
avatkozasnak (a mUtétre vald varakozas ideje alatti + md-
téti) mortalitdsa 10-10%-ra tehetS, ennek megfelelGen e
mtéti sorozat végét a hypoplasids jobb kamris betegek
75%-a, a hypoplasids bal szivfeles betegek 50-55%-a éli
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meg. Tovabbi sorsukat, életmindségiiket részben a kamra
tipusa hatdrozhatja meg. Az anatémiai jobb kamra a
szisztémdas terhelését meghatirozhatatlan ideig birja,
igy e betegek tovabbi sorsit a szivtranszplanticié hata-
rozza meg. Hazankban 2012-ig 2 Glenn-, 2 Fontan-, 10
Kraetzer-, 6 Bjork-, 183 biGlenn-, 175 TCPC-mftét
tortént, a 38 sikeres Norwood-miitétet 26 biGlenn- és
16 TCPC-megoldis kovette [18].

A TCPC-megoldds rutinnd valasa el6tt a Fontan-,
majd Kraetzer-mititétekkel tortént a Fontan-keringés ki-
alakitdsa. Ezeknél a VCS—jobb pulmonalis arteria, VCI-
jobb pitvar-bal pulmonalis arteria, illetve jobb pitvar—
pulmonalis arteria anasztomoézisokkal alakitottak ki a
hemodinamikai keringést. Mivel a fokozatos kamraelég-
telenség, AV-insufficientia miatt jelentésen emelkedhet
a jobb pitvari nyomads, gitlédhat a sinus coronarius tirii-
lése, a nehezitett coronariakeringés miatt a myocardium
fokozott kirosodasnak lehet kitéve, amit a tirsulé rit-
muszavarok tovabb sulyosbithatnak. Ezért ezeknél a be-
tegeknél felvet6dik a TCPC-re torténd atoperalas sziik-
ségessége.

A Fontan-, TCPC-mdtéten atesett betegek sorsardl
tobb kozlemény szamol be. Egyesek megillapitjak, hogy
magas mUtéti mortalitast kovetSen a bal és jobb kamra
tipustt UVSZ-betegek sorsa kozott (elhaldlozas és transz-
planticiémentesség) 10 évig nincs kiilonbség (Wiscon-
sin, 1994-2007 kozott 256, TCPC-mitéten atesett be-
teg kozil a betegek 44%-4nal el6fordult balkamra-tipusa
UVSZ esetén 75+7%, mig a betegek 56%-andl jelen levs
jobbkamra-tipust UVSZ esetén 67+9%) [19]. Khairy és
mtsai (Boston, 1985-2007 kozott 261 beteg, koziiliik
135 Fontan-, 25 Kraetzer-, 98 TCPC-LT és 3 TCPC-
EC miitét) 10 év utan 75%-nak, 20 év utin 68%-nak és
25 év utdn 54%-nak taldltik [20]. A legjobb eredményt a
tricuspidalis atresids esetek adtdk, a hypoplasids bal sziv-
félrél adataik csak 15 évre visszamendleg voltak.

E betegeken végzett szivtranszplantacidval, a nagyon
magas mortalitds miatt (40% 2-16 éves 5 gyermek és
21-58 éves 5 felndtt esetében) csak kevés centrumban
foglalkoznak [21]. Egy New York-i munkacsoport ha-
sonlé eredményrdl szamolt be: 35 szivtranszplanticio
soran 10 beteg elhalalozott. Miutidn azonban a 24 Fon-
tan-m{tét utin 9 beteg, de a 11 Glenn-miitét utin csak
1 beteg halt meg, biGlenn-m{tét utin meggondolandé-
nak tartjdk inkdbb szivtranszplanticié, mint TCPC vég-
zését [22]. Ugyanakkor a Los Angeles-i munkacsoport
mortalitas nélkiil végzett 13 gyermek és feln6tt Fontan-
szivtranszplantaciojat kovetSen azt a kovetkeztetést von-
ta le, hogy valogatott esetekben és idGben j6 eredmény-
nyel végezhetd el a szivtranszplanticié [23]. Ezt erdsitik
meg Rungan és mtsai eredményei is (5 Fontan, 8 éves
talélés szelektilt esetekben) [24].

A Kkérdések, amelyekre keressiik a valaszt: Mi szerint
valogassunk, és mikor operdljunk? A vilaszokat Morz
[25] és Rychik [26] kozleményei segitségével kozelit-
hetjik meg. A miitét sikerét nem csak a sziv allapota
hatarozza meg. A ,,Fontan-keringés” (TCPC, Kraetzer)

kialakitdsa specidlis feladatok elé dllitja a tarsszerveket.
Egyrészt a megel6z06, specidlis, nagy megterheléssel jard
szivmtitétek nem mulnak el nyomtalanul a szervek ma-
kodésében (emelkedett vena cava superior nyomads, at-
meneti vesemiikodés-leallds, csokkent pulmonalis per-
fzi6 stb.). Miasrészt a cs6kkend cardiac output, a vena
cavakban foly6, fokozatosan emelked6 nyomast nonpul-
zatilis dramlds kedvezdtlentl hat az agy, a tiid6 és legin-
kabb a mdj keringésére. A tiidében kialakulnak a kolla-
terdlis erek, a plastic bronchitis, fokozédik a ciandzis,
csokken a terhelhetGség, és mindez felveti a sziv-tid§
transzplanticiénak a sziikségességét. A szerz6k a lassan
el6rehaladé méjkirosodast elemzik, amelynek sordn maj-
fibrosis, majd -cirrhosis alakul ki. Kérdés, hogy e folya-
mat kezdetén megtortént szivatiiltetés visszafordithatéva
teszi-e vagy csak megallitja a folyamatot. Az bizonyos,
hogy el6rehaladott allapotban csak az egy iilésben vég-
zett sziv-m4j transzplanticié jelenti a megolddst, ahogy
ezt a Mayo Klinikdn 2 esetben végezték (45 betegnél
UVSZ miatt tortént szivtranszplanticio, koziiliikk 2 be-
tegnél sziv- és mijtranszplanticiét végeztek [27]. Tehat
a sikeres szivtranszplanticié idejének megvilasztisiban
nem elég a sziv stitusinak megallapitisa, sziikséges a
tid6 [28] és a mdj allapotanak a gondos felmérése is.

Az UVSZ kezelésében 1j korszak indult el. Az intrau-
terin diagnosztika és echokardiografidis médszerek fejls-
désének koszonheten a diagndzis egyre pontosabban és
egyre korabban allapithaté meg. A terhesség alatt kote-
lez8en elbirt sziv ,,négyiiregi” echokardiografias sziirs-
vizsgalat az univentricularis sziv korai felismerését teszi
lehetévé. Ennek eredménye, hogy azokban az orsziagok-
ban, ahol ez nincs korlatozva, ugrasszerien megnoveke-
dett e vitiumos magzatok termindldsa [29, 30]. Dania-
ban 1977-ben 1000 sziilésbdl 0,34%, 2009-ben mar csak
0,09% volt az UVSZ-ben szenved§ tjsziilott (p = 0,001).
A terhesség terminaldasa 2003-ban 0,09 /1000 sziilésrdl
2009-re 0,42/1000 sziilésre novekedett (p = 0,001)
[31]. A tendencia azt mutatja, hogy tobb orszagban, igy
hazdnkban is, csak az elhanyagolt terhességbdl vagy spe-
cidlis, pszichés okokbdl sziiletnek meg UVSZ-ben szen-
ved6 magzatok. Ez megteremti annak a lehet8ségét,
hogy ezeknek a betegeknek ne kelljen a 2—-3 nagy koc-
kdzatd mitét utin virakoznia a szivtranszplanticidra,
hanem ezt mar csecsemd&korban sikeresen el lehessen
végezni. E kevés szdmt beteghez mér rendelkezésre 4ll-
hat elegendé donor, és a csecsemdkori transzplantaciok
eredményei is jok. A hypoplasias bal szivfé]l szindrémas
Gjsziilottek életben tartdsat a palliativ hibrid megoldas
jelenti.

Teendbink

A velesziiletett szivhibakkal foglalkozé kardioldgini gon-
dozohalozat felépitése, ahol protokollok szerint gondoz-
zik lehetbleg az Osszes, miitéten dtesett szivbeteget,
hogy az esetlegesen sziikséges reoperaciot (lasd Fallot-1V)
még a felnGttkor elérése el6tt el lehessen végezni.
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Feln6ttkorban problémat, teendéket két betegceso-
port képez: a Senning/Mustard mitéten tesett nagyér-
transzpoziciods és a ,,Fontan-keringési” univentricularis
szivli betegek. Mindkét csoport kisszimt (hazdnkban
koriilbeliil 100 Senning-, 23 Mustard- és 180 TCPC-s
beteg [2, 5, 7]), tehdt folyamatosan, j6l gondozhatdk,
a sziikséges vizsgalatok (echokardiografia, BND, ergo-
metria, MR) akadilytalanul elvégezhet6k. Miutan a
kialakul6 keringési clégtelenségnek a megoldasa a sziv-
atiiltetés, ezért a feladat azoknak a diagnosztikus krité-
riumoknak a pontos felallitasa (Fallot-tetral6gia MR kri-
tériumai mintdjira), amelyek segitségével még optimalis
feltételek mellett lehet elvégezni a beavatkozast, igy je-
lent&sen javitani lehet annak korai és kés6i eredményét.

E betegek életkoranak elérehaladtival varhatéan ug-
rasszeren megemelkedhet az igény a specidlis sebészi
telkésziltséget igényls szivatiiltetésre, ezért fontos lenne
a GUCH-sebészettel foglalkoz6 szivsebészeti, kardiol6-
giai centrumok kell§ felkészitése (miszeres keringés-
timogatis: ECMO, ,,msziv” hozziférhetSsége) e bete-
gek ellatisara.

Anyagi évdekeltség: A kozlemény megirdsa anyagi timo-
gatisban nem részesiilt.

Szerzdi munkamegosztas: H. 1., B. G, K. M., H. K,
B. B.: A hipotézisek kidolgozisa. H. 1., H. K., V. S.:
Statisztikai adatok gydjtése, elemzése. H. I., B. G.:
A kézirat szovegének megfogalmazdsa. A cikk végleges
valtozatat valamennyi szerz§ elolvasta és jovahagyta.

FErdekeltségek: A szerzéknek nincsenek érdekeltségeik.
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