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Az aortaiv-anomaliak klinikai
jelentOsége a magzattdl a felnottkorig
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Az intrauterin echokardiogrifids és MR-diagnosztika fejl6dése napjainkban jelent8s szerepet tulajdonit mar az els
trimeszter idejében kimutathat6 aortaiv-fejlédési rendellenességeknek. Célunk volt részletezni a vascularis gy(irtik
megjelenési formadit, ezek kiilénbozé életkorokban jelentkezd tiineteit, sebészi kezelését, hogy hozzajirulhassunk a
helyes felviligositdshoz, mely alapvets lehet a sziilés helyének megvilasztisdban, igy meghatirozhassik a magzat
sorsit, perinatalis ellitdsit. A situs inversustdl eltekintve a jobb oldali aortafv jelenléte mindig felhivja a figyelmet
vascularis gy(ir(i, tirsulé szivhibik, genetikai betegségek, kromoszémaanomalidk jelenlétére, tehdt a magzat tovabbi
vizsgilata sziikséges. Kett8s aortaiv esetén jelentkezhetnek olyan stlyos tiinetek, melyek a megsziiletés utin, kora
csecsemBkorban sebészi beavatkozist igényelhetnek (sziikséges lehet a sziilés helyének megvilasztisa!). Az aberrins
jobb arteria subclavia 6ndlléan nem alkot érgyfirtit, a ritkin tirsuld truncus caroticusszal csak kés@bbi életkorban
okozhat sebészi beavatkozast igényld enyhe tiineteket.
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Clinical significance of the aortic arch and its malformations from fetus to
adulthood

Nowadays, the development of intrauterine echocardiography and MR diagnostics plays a significant role in aortic
arch malformations detected during the first trimester. Our aim was to detail the manifestations of vascular rings,
their symptoms at different ages and their surgical treatment options in order to determine the fate of the fetus and
its perinatal care. Apart from situs inversus, the presence of the right aortic arch always draws the attention to the
possible presence of vascular rings, associated heart defects, genetic diseases, or chromosomal abnormalities, there-
fore further examinations of the fetus are necessary. In the case of a double aortic arch, severe symptoms may occur,
which may require surgery after birth and in early infancy (it may be necessary to choose the place of birth!). The
right aberrant subclavian artery does not form a ring and may cause mild symptoms requiring surgery at a later age
with rarely associated truncus carotid.

Keywords: right aortic arch, vascular ring, aberrant right subclavian artery
Hartyinszky I, Bogits G. [Clinical significance of the aortic arch and its malformations from fetus to adulthood].
Orv Hetil. 2021; 162(48): 1920-1923.

(Beérkezett: 2021. mércius 24.; elfogadva: 2021. méjus 13.)

Réviditések a kétirdnyu nyeletést és a bronchoszképos diagnosztikat
CT = (computed tomography) komputertomogrifia; MR = | az 1980-as években clterjedt aortogrifids vizsgilatok
mégneses rezonancia tudtdk megerdSsiteni. Az akkor elkezdett tudomanyos

feldolgozasok tisztiztik, rendszerezték az aortaiv szaba-
lyos és kéros fejlédésének lehetSségeit, a vascularis gyti-
Az aortaiv és a nyaki nagyerek fejl6dési rendellenességei | rifk kialakuldsait és megjelenési formdit [1]. Nem vélet-
a diagnosztikus technika fejlédésével keriiltek /keriilnek | len, hogy ekkor kezd8dott el e betegségek gyakoribb
latétérbe. A silyos stridoros panaszok hétterét kutatva, | felismerése, pontosabb diagnosztizalisa és miitét korri-
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gildsa [2-5]. A kés6bbickben megjelent CT- és MR-
vizsgilatokkal készitett litvinyos anatémiai képek meg-
konnyitik ezen fejl6dési varidcidk felismerését. Az
1980-as években tett megillapitisok, hogy a jobb oldali
aortafv ritkan fordul el izolltan, gyakran tirsul vascula-
ris gyfirtivel vagy kamrai septumdefectussal tirsulé vele-
sziiletett szfvhibdval, nem kaptik meg a megfelelS érdek-
18dést [3, 4].

Napjainkban a magzati diagnosztika jelentds fejlédése,
a kétdimenzids mellett a hdromdimenzids echokardiog-
rifia és a magzati MR megjelenése valtozast hozott. E
vizsgilatok segitségével mér az els§ trimeszterben ki le-
het mutatni az aortaivnek és dgrendszereinek normalis és
kéros eredését, lefutdsat, és igy keresni lehet ezek esetle-
ges tarsuldsait genetikai kérképekkel és mas, velesziiletett
szivhibdkkal. Ha ez sikeriil, akkor a ,viszonylag” kény-
nyen felismerhet$ aortaiv-fejlédési rendellenességek fel-
hivhatjik a figyelmet stilyosabb kéros anomailidk keresé-
sére, megszabva a magzat sorsit, a terhesség kihordasat,
a sziilés helyének megvalasztasat, perinatalis (siirgds sziv-
sebészi beavatkozds sziikségessége!) ellitdsit [7-10].
Ezért fontos annak pontos tisztizisa, hogy a vascularis
gytiri mely formai milyen életkorban okoznak panaszo-
kat, igényelnek miitéti beavatkozést, és mikor sziikséges
esetleg stirgds tjsziilottkori mitét.

A kialakul6 aortaiv-anomdlidk a 6 primitiv aortafvpar
fejlédési zavaraira vezethetSk vissza. A ventralis és dorsa-
lis aorta, valamint a 6 fvpérat alkoté kiilonbodzd szeg-
mentumok kéros nyitva maradésa, illetve részleges vagy
teljes felszivoddsa magyardzza a kiilonb6zd megjelenési
varidciGkat. Normdlisan a jobb dorsalis aorta 7-17-es
szegmentuma és az 1., 2., 3., 5. aortafv szivddik fel — igy
alakul ki a bal oldali aortaiv és dgai: (jobb oldali) arteria
(a.) anonyma, bal a. carotis communis, bal a. subclavia
(1. 4bra). Ha nem a jobb, hanem a bal oldali dorsalis
aorta 7-17-es szegmentuma szivédik fel, akkor situs
inversust, tilkorképet kapunk: jobé oldali aortaiv, (bal ol-
dali) a. anonyma, jobb a. carotis communis, jobb a.
subclavia [1].

A kettd8s aortaiv komplett formaja

A dorsalis aorta 7-17-es szegmentuma egyik oldalon
sem szivodik fel, kérosan perzisztil. A jobb oldali aortafv
jobb oldalrél, a bal oldali bal oldalrdl keriili meg a tra-
chedt és az oesophagust, majd egyesiilve folytat6dik az
aorta descendensben (2. 4bra). A. anonyma nincs, mind-
két ivb6l az azonos oldali a. carotis communis és subcla-
via ered. Az esetek 80%-4ban a jobb oldali iv a domindns,
10-10%-ban a bal oldali, illetve a két iv azonos nagysagu.
Az aorta descendens haladhat a gerinc bal oldaldn és a
jobb oldaldn is, a kérkép tovabbi varidci6jat okozva. Mi-
vel az érgy(irli mir a magzati életben is nyomja a trache-
at, és azon sulyos sz(ikiiletet, malaciit okozhat, a legsa-
lyosabb esetek ritkdn méir a megsziiletés utin a silyos
stridoros panaszok miatt igényelhetnek sebészi beavat-
kozast. A tiinetek jelent8s része csecsemSkorban jelent-
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a) b)

1. 4bra Az aortafvnek és 4gainak (a), valamint az aberrins jobb arteria

subclavia (b) kifejl6désének sémds rajza

2. 4bra A kett8s aortaiv (a) és a bal fv elzdrédisi varidcibi (b) Shuford [1]

utdn

Boai = bal oldali aortaiv; Joai = jobb oldali aortafv

kezik, amikor az 50-70%-ban besz(kiilt trachea nyélka-
hértydja fert6zésre megduzzadva a léges§ lumenét
kritikusan besz{ikiti. Ezért e tipus felismerése, diagnosz-
tizdldsa és siirgGs sebészi megoldésa altaldban kora cse-
csembkorban torténik, ami a hypoplasids fvnek az
isthmus magassigdban torténd dtmetszését jelenti, a
ductus/ligamentum atmetszésével kiegészitve.

A kett8s aortaiv ,inkomplett” formaja

Amikor a kettSs aortaiv kialakul, 2 jobb oldali iv mindig
perzisztil, de a bal oldali fv kiil6nb6z8 szegmentumai
részlegesen felszivodnak, koteg formdjaban komplettal-
jak a gylir(it — ezek a kovetkezbk lehetnek: a) a descen-
dens és ductus arteriosus eredése, b) a ductus arteriosus
és a bal a. subclavia eredése, c) a bal a. subclavia és a.
carotis communis eredése, d) a bal a. carotis communis
eredése és az ascendens kozétt (2. dbra). A bal oldali iv
distalis, a jobb oldali descendensbe szdjadzé része diver-
ticulumszerfien megmaradhat (Kommerell-diverticu-
lum), ebbdl ered a ductus/ligamentum arteriosum. Mi-
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vel ez a gy(ir( lazibb, a tiinetek is enyhébbek lehetnek,
de tiineteket ezek is csecsem8korban adnak. A mdtéti
megoldast az fvet alkotd kéteg és a ductus/ligamentum
atmetszése jelenti.

Jobb oldali aortaiv bal ductus/ligamentum
arteriosummal

A perzisztil6 jobb oldali aortaiv mellett a bal oldali aor-
tafv fent felsorolt szakaszai teljesen felszivédnak (2.
dbra). Az a) tipus kivételével az 6sszes tipus tgy alkot
gy(rit, hogy: jobb oldali aortaiv — descendensbdl tel6dé
bal aortafvszakasz (mely {gy hatulrdl keriili meg a trache-
4t és az oesophagust), amelyet a bal ductus/ligamentum
fixal a bal a. pulmonalishoz. Megvan az érgyfirti, de 1at-
hatéan sokkal lazdbb, mint a kett8s aortafv esetén. Ezért
a panaszok, tiinetek is enyhébbek, 4ltaldban kisdedkor-
ban keriilnek litétérbe. A miitéti megoldést a ductus/
ligamentum atmetszése jelenti.

Aberrans jobb a. subclavia, a. lusoria

A jobb dorsalis aorta 7-17-es szegmentuma perzisztal,
de a jobb 4. aortaiv felszivodik. A bal oldali aortaiv nor-
madlisan fejlédik, az fvbél a jobb a. carotis communis, a
bal a. carotis communis és a bal a. subclavia normadlisan
ered, de a jobb a. subclavia a bal aorta descendensbdl
(negyedik dgként) ered, majd az oesophagus mogott
(ritkdn el6tte) hazddik 4t a jobb kar irdnydba (1. és 3.
dbra). Az atipusosan lefutd ér gyiiviit nem képez. Hatulrdl
nyomja az oesophagust, de az van annyira rugalmas,
hogy ki tud térni el6le. Ritkin tirsulhat olyan fejl6dési
varidci6val, hogy a két a. carotis communis k6zds t6rzs-
zsel ered (truncus caroticus), és ez a villa elolrél megta-
masztja a trachedt, nem engedi el6remozdulva kitérni a
tracheat és a nyel6csovet, igy azokon enyhe szfikiiletek
keletkeznek. A panaszok altaldban darabos ételek nyelé-

3. 4bra

MR = mégneses rezonancia
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sekor kezd6dnek, és a tiinetek olyan enyhék, hogy be-
avatkozist csak gyermek-, kora felnSttkorban igényel-
hetnek. Sebészi megoldis: jobb oldalrdl felkeresve az a.
subclavia eredését, az eret levigva az aorta descendens-
r6l, majd visszahtizva a jobb mellkasba, direkt vagy mtiér
koézbeiktatisaval betiltetendd az aorta ascendensbe.

Pulmonalis hurok, sling

A 6. primitiv aortaiv fejl6dési rendellenessége [6]. A bal
a. pulmonalis a jobb a. pulmonalisbdl eredve a jobb f6-
bronchus eredését megkeriilve a trachea és az oesopha-
gus kozott halad a bal hilusba (3. dbra). A sziikiilet dis-
talisan, a trachea—bronchus hatiron van, a benyomat az
oesophagus eliilsS oldalin keletkezhet. A tiinetek stlyo-
sak, mdr sziiletés utdn is jelentkezhetnek. A siirg8s sebé-
szi megoldist a bal a. pulmonalis jobb 4grél torténd le-
metszése, bal mellkasfélbe hiizdsa, majd az a. pulmonalis
torzsbe szdjaztatisa jelenti. Kritikus esetben olyan siilyos
tracheamalacidt okozhat, hogy tracheaplasztikai megol-
dédsok valhatnak sziikségessé.

Megbeszélés

Az aortafv fejl6dési rendellenességeit vizsgilva megilla-
pithatjuk, hogy csak azok a variiciék okoznak olyan si-
lyos, Gjsziilstt-, csecsembkorban sebészi beavatkozist
igényld tracheasziikiileteket, melyeknél a jobb oldali aor-
tafv mindig perzisztil (intrauterin ,,U shaped” echokar-
diografids jel [7]). A jobb oldali aortafv gyakran tirsul
kamrai septumdefectussal tirsuld velesziiletett szivhiba-
val (kamrai septumdefectus, Fallot-tetralégia, truncus
arteriosus communis, kett8s kidramldsa jobb kamra stb.)
is [3, 4, 7, 8]. Ezen szivfejlédési rendellenességek tirsu-
lasat genetikai elviltozisokkal mér régéta sikeresen ku-
tatjak. D’Antonio [9] (16 centrum anyagibél) 312 mag-
zatot vizsgilva a jobb oldali aortafvek 25%-4ban igazolt

» -
= Posterior

KettSs aortafv, pulmonalis sling, aberrdns jobb arteria subclavia MR-képe
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vascularis gy(irfit, 9 (6-12,5) %-ban kromoszémaanom4-
list, 6,1 (3,6-9,3) %-ban 22q11,2-deletiét, 14,6 (10,3—
19) %-ban extracardialis, 5,1 (2,4-8,6) %-ban intracardi-
alis fejlédési rendellenességet. Luo [10] (22 centrum
kozleményeit vizsgilva) 610 fetusban izolalt jobb oldali
aortafv esetében kromoszémaanomdliat 7,5 (4,7-10,8)
%-ban, 22ql1,2-deletiét 4,3 (2,6-6,4) %-ban muta-
tott ki.

Az aberrans jobb a. subclavia kéros lefutdsinak direkt
abrizolasa sikeres mar a magzati korai echokardiogrifid-
val is [9]. A 111 operalt vascularis gytir(s esetiink kéziil
csak 8 volt aberrins jobb a. subclavia, és ezeket is csak
gyermekkorban kellett operilni [5].

FelnSttkorban a Kommerell-diverticulum okozhat
problémat. Barr 74 centrumbdl 99 beteg (atlagéletkor
61 év) adatait dolgozta fel [11]. A miitétileg, hibrid,
illetve izolalt endovascularis intervenci6val megoldott,
jobb oldali aortaivhez tirsulé aneurysmdik és dissectidk
50%-a a Kommerell-diverticulumbdl eredt [11].

Kovetkeztetés

1) Az aberrins jobb a. subclavia felismerése nagyon rit-
kén okozhat tracheakompresszids tiineteket, ha mégis,
az dltaldban gyermekkorban jelentkezik. A sziilést ezért
nem sziikséges specidlis centrumban végezni. 2) A jobb
oldali aortaiv felismerése jelentGs segitséget jelent, és to-
vabbi vizsgélatot igényel! Tisztdzandd vascularis gydr(
vagy tirsuld vitium jelenléte! (Ekkor mdr javasolt spe-
cidlis centrumokban a sziilés!) Keresend6k lehetséges
kromoszémabetegségek, illetve fontos a genetikai elval-
tozasok igazoldsa, kizirisa. 3. Kommerell-diverticulum
esetén javasolt a felnSttkori utinkovetés is.

Amnyagi timaogatds: A kdzlemény megirdsa anyagi timo-
gatdsban nem részesiilt.

Szerzdi munkamegosztds: A szerz8k azonos mértékben
vettek részt az irodalomgy(jtésben és a kézirat megirisa-
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ban. A cikk végleges valtozatit mindkét szerzd elolvasta
és jovihagyta.
Erdekeltségek: A szerzéknek nincsenek érdekeltségeik.
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