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Az aortadissectio ritka korkép. A 40 évnél fiatalabb nékben kialakulé aortadissectiok 50%-a virandossig alatt je-
lentkezik. A szerz8k kozleményiikben a terhesség harmadik trimeszterében jaré multipara esetét ismertetik, akinél
hirtelen halal kovetkezett be, amelynek hatterében az aorta ascendens rupturdjat igazolta a boncolas. Az esetet ér-
dekessé teszi, hogy a beteg csalidjiban mar el6fordult hasonlé megbetegedés. A szerzSk ismertetik a tiineteket,
a hdttérben allo esetleges genetikai eltéréseket és attekintik a nemzetkozi irodalomban elGfordulé hasonlé eseteket is.

Orv. Hetil., 2011, 152, 929-933.
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Spontaneous aortic rupture during pregnancy

Aortic dissection is a rare entity. Half of the aortic dissection cases occur during pregnancy in women under the age
of 40. The authors report a case of a multiparous woman at the third trimester of her sixth pregnancy, who died from
a sudden and intractable cardiovascular shock. Autopsy revealed the dissection of the ascending aorta. The case is
interesting, especially because in the pregnant woman’s family it was not the first sudden death during pregnancy.
Authors review the relevant literature regarding the symptoms and the genetic basis of this rare but potentially lethal
complication of pregnancy. Orv. Hetil., 2011, 152, 929-933.
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A virandossag alatt fellépd akut aortadissectio rendkiviil
ritka koérkép, kiilonosen fiatal nék esetében. A kotd-
szoveti rendszer 6roklott megbetegedései, mint példaul
a Marfan-szindréma, illetve az aortabillenty( fejlédési
rendellenességei fokozott kockazatot jelentenek a be-
tegség kialakulasa szempontjdbol, de nem elhanyagolha-
téak a hattérben a familiarisan elGfordulé génmutaciok
okozta megbetegedések sem [1]. Marfan-szindréméban
nem szenved$ fiatal néknél kialakult aortadissectiok
tobbsége viranddssidg alatt jelentkezik. A 40 éves kor
alatti n6knél jelentkezd aneurizmarepedések tobb mint
50%-a kapcsolodik terhességhez [2]. Varandéssigban
az aorta ascendensre lokalizal6dé dissectio a leggyako-
ribb (DeBakey I-es, illetve 1I-es tipus). A szovettani vizs-
galatok soran az érfalban nem taldltak terhességre spe-
cifikus szoveti elvaltozasokat, és a klinikai tiineteket
sem modositja a virandoéssdg. Az elmult évtizedekben az
aortadissectiok talélési esélyei a jobb diagnosztikai és

operativ lehetéségek miatt ugyan javulnak, de még nap-
jainkban is igen jelentés anyai és magzati haldlozdssal
kell szimolnunk.

Esetbemutatas

A vérandossiganak 32. hetében 1év6, 44 éves asszony
sziilészeti anamnézisében egy korai spontin vetélés,
2 spontan hiivelyi sziilés és két csdszarmetszés szere-
pelt érett magzatokkal. Utdbbiak beilleszkedési rendel-
lenesség, illetve fenyegetd intrauterin magzati asphyxia
miatt torténtek. A gravida belgyogydszati betegséget fel-
vételekor nem emlitett, a korabbiakban tonsillectomian,
appendectomian, laparoszkopos cholecystectomian és
méhnyakplasztikin esett at szovédmény nélkiil. Csaladi
anamnézisébdl kiemelendd, hogy édesanyja sziilés koz-
ben, hirtelen hunyt el. Jelen terhessége az enyhe, diéta-
val egyensualyban tartott gesztacids diabéteszen kiviil a
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1. dbra | Pericardialis vérgyiilem

2. 4bra

| Folytonossigmegszakadds az aortabillenty( felett

terhesség 30-31. hetéig szov6dménymentes volt. A vi-
randos felvételére rendszerez6d6 méhosszehtizoddsok
miatt kerdlt sor a 30-31. geszticids héten. A gravida a
beallitott kezelés hatdsira panaszmentessé valt. Benn-
fekvése 11. napjan djuldsszerd rosszullét és mellkasi pa-
naszok miatt belgydgyaszati vizsgalata tortént, de a
konzilium a panaszok hatterében kizarta az akut kar-
dialis és pulmonalis eltérést, és a tiineteket a varandos-
saggal Osszefliggl ortosztatikus hipotenzié kovetkez-
ményének véleményezte. Négy nappal kés6bb epigast-
rialis fijdalom és savas reflux miatt inditottunk savkotd
kezelést. A varandos korhazi kezelésének 17. napjin a
hajnali 6rdkban hirtelen keringés- és 1égzésledllds 1épett
fel. Sajnos az azonnal elkezdett komplex reanimicié
ellenére a beteget elvesztettiik. Tekintettel arra, hogy az
Gjraélesztés alatt a magzatnal még észleltiink bradycar-
dids szivm(kodést, azonnali csaszarmetszést végez-
tink, amely sorin egy egészséges, koraszilott, 1790
grammos liny sziiletett 2/6-0s (1 és 5 perces érték)
Apgar-értékkel, akit késébb egészséges Gjsziilottként bo-
csatottak haza.
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3. dbra Vérrog altal okozott teljes elzarddas a jobb oldali arteria iliaci-

ban

A boncolas soran megallapitottak, hogy a varandos
halala a f6ér megrepedése, a fGér rétegei kozotti szét-
valas, szivburki folyadékgytilem és heveny keringési elég-
telenség miatt allt be.

A boncolis sordn az aldbbi eltéréseket talaltak részle-
tesen:

— 250 g vér a pericardiumban (1. dbra).

— Az aortabillentyd felett 4-5 mm-rel harint irdny,
7 mm hossza, szabdlytalan alak(i folytonossigmeg-
szakadds (2. dbra).

— A f6ér rétegei szétviltak a mellkasi szakaszon, vala-
mint a hasi szakaszon lefelé, a jobb csipGveréér terii-
letéig.

— A jobb oldali arteria iliaca az eredését kovetSen mint-
egy 10 cm-es szakaszon falhoz tapadd, szemcsés fel-
szin( vérroggel teljes egészében elzarddott (3. dbra).

— A jobb veseartéridn szintén folytonossigmegszaka-
das.

Megbeszélés

Az aortadissectiok incidencidja alacsony, évente egy-
millié6 emberbdl 5-30-ndl alakul ki, és magas haldlozasa.
A koérkép differencidldiagnosztikdja nehéz, a betegség
leggyakrabban akut myocardialis infarctus, tid6embodlia,
stroke, akut szivelégtelenség, pancreatitis, mesenterialis
thrombosis klinikai tiineteit utinozza. A mellkasi aorta
anaeurizmdjanak dissectidja (TAAD) jelentkezhet 6rok-
16d6 rendszerbetegség részeként vagy familiaris halmo-
z6dast is mutathat. A TAAD szempontjabdl kiemelten
fontos rendszerbetegségek a Marfan-, az Ehlers-Dan-
los-, Shprintzen—Goldberg-, illetve a Loeys—Dietz-
szindroma. Az irodalom szerint a varandodssig alatt
jelentkezd aortadissectiok tobbségének hatterében Mar-
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| Vérandossig alatt fellépd aortadissectiok az irodalom alapjin

Szerzé Eletkor Gesztécios Ismert alap- Tiinetek Diagnozis Terapia Kimenetel
(év) hét és/vagy W
rendszerbetegség
Seeburger és mtsai [7] 29 17 Marfan- mellkasi panaszok DeBakey I rekonstrukcios €l él
szindroma dissectio mitét utin
sikeresen
kiviselt
terhesség
Sakaguchi és mtsai [ 8] 34 34 Marfan- mellkasi panaszok DeBakey I sectio caesarea ¢l él
szindréma dissectio és rekonstruk-
ciés mutét
Babatasi és mtsai [9] 33 37 Ehlers—Danlos- mellkasi fijdalom DeBakey 1 sectio caesarea él él
szindroma dissectio és
rekonstrukcios
miitét
Wooley és mtsai [10] nincs 33 krénikus heves epigastralis DeBakey 1 - halott  halott
adat hypertonia és mellkasi fajdalom dissectio,
aorta-regurgitatio
Evans és mtsai [11] nincs 36 nem ismert tiidéemboliaként, post mortem, - halott  halott
adat tidéodémaként, DeBakey 1
illetve infekcioként dissectio
kezelték
Weissmann-Brenner 38 111 kronikus heves mellkasi DeBakey I sectio caesarea ¢l él
és mtsai [12] trimeszter hypertonia fijdalom, szivenzim-, dissectio és
vérgaz- és rekonstrukcios
EKG-eltérés nélkiil mtét
Cecchi és mtsai [13] 37 111. nem ismert sokk post mortem, sectio caesarea halott él
trimeszter DeBakey 1
dissectio
Fedriga és mtsai [14] 29 II1. nem ismert bizonytalan mellkasi post mortem - halott  halott
trimeszter panaszok diagnosztizalt
dissectio
Pumphrey és mtsai [6] 19 37 bicuspidalis szédiilés, nyaki és 7 cm-es aorta-  sectio caesarea ¢l él
aorta-billenty  mellkasi diszkomfort,  gyok, normal és
mely a hitba méretii valodi rekonstrukcios
sugdrzott, 2 nap lumen, nagy mtét
mulva Gj szivzorej dllumen
megjelenése,
faradékonysag
Avila és mtsai [15] 35 33 nem ismert atmeneti mellkasi DeBakey 1 sectio caesarea él él
fajdalom és dissectio, (reanimdciéd (Apgar
vérnyomdsesés, 2 nap hemopericardium kozben) 1/5/7)
mulva 1égzési és
diszkomfort, 6déma, rekonstrukcids
rossz kozérzet, matét
mitSben szivledllas
Shihata és mtsai [2] 36 35 terhességi mellkasi fijdalom DeBakey 1 sectio caesarea ¢l ¢l
magasvérnyomds és nehézlégzés dissectio és
rekonstrukcios
miitét

fan-szindréma, a fibrillin-1 génjének muticioja all. A be-
tegek tipusos Marfan-stigmakat (nagy testmagassag,
hosszt végtagok, laza iziiletek, arachnodactylia, szem-
lencseeltérések, sziv-ér rendszerei eltérések) hordoznak.
Igazoltak, hogy a Turner-szindrémédban szenved$ ndék
esélye a terhesség alatt jelentkezS aortaszovédmé-
nyekre 2% feletti, a varandodssag alatti haldlozds koc-
kazata pedig szdzszoros az dtlagnépességhez képest

[3]. A familiaris TAAD-k heterogén csoportot alkot-
nak, autoszomadlis domindns oroklésmenetet mutatnak.
A hattérben szamos génmutaciot figyeltek meg. A leg-
tobbet és legrégebb oOta vizsgalt kromoszomateriiletek
a TAAD-1, amely az 5q13-ql5 locus, illetve a familia-
ris aortaaneurizma (FAAL) gén, amely a 11q23.2-q24
locuson helyezkedik el. Az utobbi évtized kutatasai kap-
csan igazolddott egy masik, TAAD-2-nek nevezett gén
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(3p24-25) mutacidjanak szerepe is a familidris halmo-
z6dast aortadissectiok kialakuldsiban. Ez ut6bbi sze-
repérél szdmolnak be Wunyg és mtsai egy 4 genericids
csaldd 52 tagjinak vizsgdlata alapjin [4]. Guo és
munkatarsoi 2 TGFRB2 gén muticiéjanak szerepét a
familidris TAAD kialakuldsiban 5%-osnak taldltak 80
olyan csaldd vizsgalata alapjan, ahol familidrisan hal-
mozottan fordult el§ mellkasi aortadissectio. Négy, Mar-
fan-szindréméban nem szenved$ csaladban taldltdk a
fenti gén intracelluldris, szerin-treoninkindz doménjé-
nek mutdcidjit az R460-as locuson. Ezekben a csala-
dokban a leszdllé aorta eltérései is gyakoriak voltak [5].
A TGFBRI és TGFBR2 génjének muticiéit Marfan-,
Loeys—Dietz- és Shprintzen—-Goldberg-szindromaban is
kimutattik. Az alfa-aktin génjének (ACTA2) missense
mutdciéjit a familidris mellkasi aortadissectiok 14%-dban
mutattdk ki. A hibas aktin-miozin kapcsolodds kovet-
kezményeként csokken a simaizom-osszehtizodds, és
az érfal gyengesége alakul ki. Az aortafal szovettani
vizsgilata ezekben az esetekben a média degeneraci6-
jat, fokalis simaizom-hyperplasidt, illetve a vasa vaso-
rum ereinek sztkiiletét igazolta. A simaizom-miozin
génjének (MYHI11) mutacidja is TAAD-t okozhat [5].

A varandossag alatt jelentkez6 aortadissectiok tobb-
sége a harmadik trimeszterben jelentkezik (1. tabla-
zat). Ennek hitterében nagy valoszintiséggel a terhesség
ezen szakiban megnovekvd teljes keringé volumen és
emelked§ vérnyomas, azaz a ndvekvé keringési munka,
az érfalra nehezedd nagyobb terhelés dll. A hormonalis
valtozasok, az Osztrogén- és progeszteronszint emelke-
dése, valamint azok érfalra gyakorolt hatdsa (reticularis
rostok fragmentacidja, mukopoliszacharidok mennyisé-
gének csokkenése, az elasztikus rostok szerkezeti vél-
tozasa, a simaizom-hipertréfia és hyperplasia) szintén
hajlamosit a betegségre [2].

A misok dltal megfigyelt esetek tobbségében — ese-
tlinkh6z hasonldéan — a dissectiot bizonytalan klinikai
tiinetek el6zték meg. A bizonytalan mellkasi fijdalom
¢és diszkomfort érzés, gyengeség, szédiilés, faradékony-
sag, nehézlégzés, kollaptiform tiinetek voltak a leggya-
koribbak. Az esetek egy részében a tiinetek héitterében
tidSembolidt, akut myocardialis infarctust valoszintsi-
tettek, de voltak fulmindns lefolyasa, keringési sokkot
okozo esetek is. A kozolt esetekben a vizsgilatok koziil
a szivultrahang, illetve a -CT bizonyult a leghatéko-
nyabbnak a betegség korismézésében. Shibata és mun-
katdrsai 36 éves, terhességének 35. hetében jiro,
gesztiacidés  hipertonidban szenved$ asszony esetérdl
szamolnak be. A gravida légszomj és mellkasi fajdalom
miatt jelentkezett, az elvégzett CT-vizsgilat az aorta
»A” tipust dissectiojat igazolta, kis perikardialis folya-
dékgyiilemmel. Az echokardiografids vizsgalat sordn a
tampondd korai jeleit és mérsékelt aortainsufficientiat
észleltek, majd azonnali csiszarmetszést és sikeres re-
konstrukciés madtétet végeztek [2]. Anglidban 19 éves,
bicuspidalis aortabillentytvel rendelkez8, terhességé-
nek 37. hetében jar6é primipara haziorvosat szédiilés és
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hédtba sugirzé nyaki és mellkasi diszkomfort érzés miatt
kereste meg. Két nappal késGbb szivzorej jelent meg.
A koérhazi felvételekor enyhe mellkasi panaszai voltak,
a mellkas rontgenvizsgalata kissé kiszélesedett szivar-
nyékot mutatott, a mediastinum normadlisnak mutat-
kozott, az EKG-n nem volt kéros eltérés. Ultrahang-
vizsgdlattal az aortagyok atméréjét 7 cm-nek méreék,
ezen beliil egy normalis méretd valodi és egy hatalmas
dllumennel. A csdszarmetszést a felvételtSl szamitott
24 oran belil elvégezték, majd 2 nappal késébb az
aorta rekonstrukciéjat is végrehajtottdk. Az aortagyok
szovettani vizsgalatakor az aortabillentytél 3 cm-re,
az intimdn repedést észleltek. Cisztikus degenericiot
az érfalban nem taldltak [6].

Beteglinknél rendszerbetegség fennallasit nem tud-
tuk igazolni kiils6 jegyek alapjan. A beteg csaladjanak
(lanytestvérek, kozilik az egyik az elhunyt egypetéji
ikertestvére, illetve az asszony 3 lany- és egy fitgyer-
meke) ultrahangvizsgdlata sordn a sziviiregekben, illetve
az aortaitmérSkben koros eltérést egyik esetben sem
taldltak. Az egyik linygyermeknél viszont egy jobbsziv-
tél-terhelést és kis vérkori hiperténiit nem okozo,
suprasternalis irdnyboél perzisztens Botall-vezetéket mu-
tattak Kki.

Esetiink tanulsiga az, hogy terheld csaladi anamnézis
esetén az enyhe, atipusos mellkasi panaszokat és a ke-
ringés megingdsara utal6 tiineteket agy kell értékelni,
hogy az aneurizmaszovédmény lehetSségét is szamba
kell venni.

Ismereteink szerint Magyarorszigon nem kozoltek
olyan esetet, amelyben a mellkasi aorta aneurizmajanak
dissectioja varanddssag alatt kovetkezett be.
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