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Endocardialis fibroelastosis. Esetbemutatds

Anamnézis

Graviditds I11/3/37. gestatios hét. Cs.A. fid, 3200 g, Apgar 8-10 status
Foetalis echocardiographia a 20. gestatiés héten. Aszimmetrikus
négyiiregi  kép, csokkent kontraktilitdisi = balkamra, echodens
megvastagodds a balkamrafalon, silyos mitralis insufficientia.

Magzati endocardialis fibroelastosis (EFE). Mater felvildgositadst kapott,
a terhesség megtartdsa mellett dontott.
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Congestiv

cardiomyopathia
ujsziilottkorban
Etioléogia
Endocardialis fibroelastosis Coronaria rendell.
Carnitin hidny Hypoxia
Coxsackie infekci6 Genetikai
Autoimmun

Endocardialis fibroelastosis etiologidja
Primer
o Intrauterin hypertensio
o Myocardialis ischaemia/hypoxia
o Genetikus. Dystrophin, tafazzin, LIM protein, muticié
o Anyai SLE. Szivizomzat elleni antitestek
o Infekcié. mumps virus?, enterovirus, Coxsackie
Secunder
o Congenitalis vitium. Aorta stenosis/atresia, hypoplasids balkamra,
balkamrai obstrukcié

Endocardialis fibroelastosis klinikai tiinetei Cs. A. betegben
Fizikdlis vizsgdlat
Cardialis decompensatio (1 hetes korban)

o galopp ritmus

o hepatomegalia

o szivzorej nem volt hallhat6é

o cardiogén sokk

Légzési elégtelenség (4 hénap alatt 36 6rdig gép nélkiil)
o tachy-dyspnoe

Infekcidra valé hajlam (2 hetes kort6l)

Tépldldsi nehezitettség (csak szonddn 4t)

Faradékonysdg
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Cs. A. ujsziilott mellkas felvétele

Radiolégiai jellemzok:
cardiomegalia
cardio-thoracicus index > 1:2
kisvérkori pangds

balkamra hypertrophia
hepatomegalia

Repolarisatios zavar
SI, SII
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Vegtag1 elvezetésben S I, S III Mellkasi elvezetésben V5, V6
Repolarisatios zavar lapos T Stlyos repol. zavar: ST elevatio
hulldmok

Cs. A. 4 hénapos csecsemé EKG-ja
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R tachycardia

balkamra hypertrophia
balpitvari terhelés
repolarisatios zavar

ST depressio

(Invertdlt T hulldm V5 V6-ban)

Revolarisatio ST elevatio
s ~°PO bradycardia

f—ur—y

EKG eltérések EFE-ben Cs. A. betegben
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A l:zalkamra fala vastag, echodens Mitralis és tricuspidalis insuff.
Cs.A. 3,5 hénapos csecsemé doppler-echocardiographias képei

Doppler-echocardiographia
Dilatativ cardiomyopathidra jellemzd elviltozdsok
o Csokkent balkamra kontraktilitds
Megnagyobbodott végdiastolés és végsystolés atméro
Balpitvari megnagyobbodds
Jobbkamra hypertrophia
Secunder MI (4/4) és TI (2/4)
Ejekcids frakcié < 60% (25-30%)
Linearis ejekcios frakcié < 25% (12%)

O o0o00CO0O0
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Haemodinamikai jellemzok

alacsony perctérfogat — szdveti hypoxia
csokkent coronaria tel6dés
megnovekedett BK végdiastolés nyomds
kisvérkori pangds

o pulmonalis hypertensio

O 00O

Szivkatéteres vizsgdlat indikdcidja
Differencidl diagnézis

o myocarditis (PQ megny1ilas)

o Bland-White—Garland syndroma (rendell. coronaria eredés)
Biopsia (endomyocardiumbdl)

o Terdpia

o transplantici6

EFE terapidja Cs. A. betegben
Cél: a contractilitds javitdsa, perctérfogat javitdsa, oedema cstkkentése.

Pozitiv inotrop szerek

o Digoxin

o Dopamin 2,5-5 pg/kg/min

o Dobutrex 5-10 pg/kg/min
Afterload csokkentés

o ACE gitl6 (Tensiomin)
Diureticum

o Furosemid
Elektrolit pétlas

o KCI, Mg
Légzés tamogatds

o oxigén, SIMV, CPAP (4 hé)
Antibioticum

o Ampicillin, Brulamycin, Fortum

o Amikin, Ciprobay, Augmentin
Bio-Carnitin

Szeddlds
Szivtransplantdcio?
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FE-vel endocardialis
fibroelastosis (echodensitas)
lathat6 egy 21 hetes
magzatban (NT=4,1mm)

Az embryopathologiai
vizsgalat
0420/04 ksz \8azolta a diagnézist

Dr. Kaiser LdszIlé engedélyével
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Klinikai diagnozis
Partus maturus
Intrauterin infekci6 (Staph.epid.)
Endocardialis fibroelastosis
Cardialis decompensatio
Icterus neonatorum
Sepsis (Serratia, Staph. hom.)
Pneumonia
Anaemia neonatorum
Dystrophia
St. Post cardiopulmonalis resuscitationem
Exitus lethalis 4 honapos kor. Haemocultura

Osszefoglalds

Az EFE lethalis betegség, a betegek az intenziv terdpia ellenére sem érik
meg az | éves kort.

Foetalis echocardiographidval az EFE j6l diagnosztizdlhat6, a korrekt
tdjékoztatds utdn a dontés joga a sziiloké.

Az antenatalis diagnézis, ill. a secunder preventio nagyon sok
szenvedést6l megkiméli mind a beteget, mind pedig a sziiloket. Az
etiolégia pontos tisztidzdsa eldsegitheti a primer prevencid lehetdségét.

Postnatalisan, az EFE-re jellemzd a korai cardialis decompensatio, amely
refrakter a cardiovascularis gy6gyszerekre.
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