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Az esetek dontd tdbbségében az aorta interrupciéja a méhen kivili élettel nem dsszeegyeztethetd fejlédési rend-
ellenesség. Kezelés nélkll az érintett Ujszuléttek a ductus arteriosus zardédasa kdvetkeztében az elsé héten
meghalnak. Azokban a ritka esetekben, amikor er8s kollateralisok vannak jelen a két testfél kzott, tulélhetnek. A
tinetmentes, hosszu tulélés azonban irodalmi ritkasagnak szamit.

Jelen esetismertetés egy magat kordbban egészségesnek vallo, 39 éves férfi beteg esetét mutatja be, akinél az
aortaiv-interrupcidra véletlenul derult fény.

Beteglink egy presyncope jellegl rosszullétet kdvetden kerllt korhazba, ahol fejfajast, mellkasi fajdalmat pana-
szolt, tovabba magas vérnyomasértékeket észleltek. A kivizsgalas soran komplex fejlédési rendellenességet ta-
laltunk: ,A” tipusu aortaiv-interrupcié tarsult bicuspidalis aortabillenty( talajan kialakult valvularis aortastenosissal
és hipertréfias cardiomyopathidnak megfelelé balkamra-morfolégiaval, tovabba a circus arteriosus willisi erein
aneurizmakkal.

A beteg allapotat gyogyszeres terapiaval sikeresen stabilizaltuk, és megtértént a tébblépcsds sebészi rekonst-
rukcié. Az aortaiv-interrupcié athidalasa és a vérzést okoz6 agyalapi aneurizmak klippelését kdvetéen évekig jo
altalanos allapotban volt betegiink. Cikkink attekinti ennek a ritka betegségnek a tipusait és kezelési maddjait,
tovabba a paciensunknél végrehajtott sebészi rekonstrukcié menetét és megfontolasait.

Kulcsszavak: aortaiv-interrupcio, aortastenosis, bal kamra kifolyotraktus obstrukcid, subarachnoidalis vérzés, syncope

Incidentally recognised Aortic Arch Interruption is an adult

In the vast majority of cases interrupted aortic arch is incompatible with extra uterine life. The affected neonates
die during the first postnatal week, after the closure of ductus arteriosus. However, patients with strong collaterals
between the two half of the body may survive to adulthood. However long, symptom free survival is still unique.
This case report describes a case of an incidentally recognized aortic arch interruption in a seemingly healthy
39 years old male. Our patient was presented with presyncope, high blood pressure, chest pain, and headache.
A rare multiplex congenital anomaly was found: type A aortic arch interruption accompanied by bicuspid aortic
valve with a severe stenosis, and morphologic signs of hypertrophic obstructive cardiomyopathy (HOCM) and
intracerebral aneurysms. The patient was successfully stabilised medically, and surgical repair was carried out.
The aortic interruption was bridged, the intracerebral aneurysms were clipped. Our patient had an uneventful
postoperative recovery with good functional result. Our report presents description, types and treatment options
for interrupted aortic arch. It also describes the necessary considerations and steps of his staged reconstructive
surgery, and events of his follow up.

Keywords: interrupted aortic arch, aortic stenosis, left ventricular outflow tract obstraction
subarachnoidal haemorrhage, syncope
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Bevezetés

Az aortaiv-interrupcio egy igen ritka kongenitalis vitium,
ami az aorta lumenének teljes elzarédasat, folytonos-
sadganak megszakadasat jelenti. Néhany szerzb ezt a
betegséget a coarctatio extrém sulyos formajanak tart-
ja (1). A betegség ritkasagat jelzi, hogy 3 milli6 élve szi-
letésre jut 1 eset, illetve a kongenitalis szivhibak kdzott
is mindossze 1% a gyakorisaga (2). A betegség sebe-
szi rekonstrukcié nélkul a szuletést kdvetd elsd héten
szinte mindig halalos, hiszen az alsé testfél keringése
a ductus arteriosus zarodasat kdvetéen nem biztositott.
Kivételes esetben, ha mar szuletéskor erds, kiterjedt
kollateralisok vannak jelen, az érintett Ujszulottek tulél-
hetnek. Kevesebb, mint 50 (2), felnéttkorban felismert
eset szerepel a szakirodalomban. A rendellenesség
tipusat a ,rés” helye alapjan csoportositjuk (Celori és
Patton szerint) (3). Az A-tipusban az elzarodas a bal a.
subclaviatol distalisan van, a B-tipusban a bal a. carotis
és a bal a. subclavia koz6tt, a C-tipusban pedig az a.
innominata és a bal a. carotis kdzétt talalhato (3). Osz-
szességében a B-tipus, mig a feln6ttkori esetek kdzott
az A-tipus a leggyakoribb.

Esetismertetés

2012. februarban egy rendszeresen sportold, fizikai
munkat végz8 fiatal férfi beteget észleltiink, favagas
kézben jelentkezd mellkasi fajdalom, fejfajas, és pre-
syncopénak megfeleld tinetek miatt. Konvulziora, illet-
ve ritmuszavarra utalé anamnesztikus adat nem volt.

A kérel6zményében komolyabb betegséget nem talal-
tunk. Késdbb, célzott kikérdezés soran dertlt ki, hogy
gyerekkoraban szivzorejt észleltek, tovabba kamaszko-
ra 6ta idénként magasabb vérnyomas értékeket mér-
tek, és huszonéves koraban, egy alkalommal, extrém
fizikai terhelés hatdsara syncope fordult el6 nala. Az
észlelését megel6z6 6 hdnapban tébb alkalommal vér-
zett az orra. A fentiek kapcsan kivizsgalva (javaslat el-
lenére) nem volt, gyogyszert nem szedett. A csaladja-
ban szivbetegség, tudomasa szerint nem fordult elé.

Fizikalis eltérésként az aorta felett hallhaté hangos
szisztolés zorejt, és enyhe tolcsérmellkast észleltink.

1. ABRA. EKG, balkamra-hipertréfia jelei, V, ;-ban QS-komp-
lexum

2. ABRA. A cslicsi 4 lireg(i metszeten sulyos fokd balkam-
ra-hipertréfia

Vitalis paraméterei kdzul egyedul a vérnyomas volt ki-
ugro, 210/130 Hgmm-t mértek a helyszinen, amely ké-
s6bb cstkkent, azonban mindvégig normaltartomany
folétt maradt.

Laboratériumi vizsgalataiban enyhén emelkedett tro-
ponin-T-szint és alacsony trombocitaszam (50G/I) volt
lathato.

Paciensink EKG-jan normofrekvens sinusritmus volt lat-
hat6; nem volt jele ingeruletképzési, vagy atvezetési za-
varnak, balkamra-hipertréfia EKG-jelei mellett, V,_ ;-ban
QS-komplexum latszott (1. abra), a 24 o6ras Holter-vizs-
galattal szignifikans ritmuszavart nem detektaltunk.

Az echokardiografia egyszerre sulyos HOCM-nek és
szignifikans aortastenosisnak megfelel6 jellegzetessé-
geket mutatott. J6 globalis szisztolés balkamra-funkcid
mellett csdkkent relaxaciés mintaju diasztolés diszfunk-
ci6 volt igazolhat6. Sulyos, déntéen a septumot érinté
hipertrofia (IVS 28 mm) (2. abra) mellett jelentés dina-
mikus bal kamrai kifoly6traktus nyomasgradiens volt
mérhet6 (30 Hgmm nyugalomban, amely 65 Hgmm-re
emelkedett Valsalva-mandverre) (3. abra).
SAM-jelenség latszott, amely kdzepes foku mitralis re-
gurgitaciot eredményezett. Mindezek mellett a bicuspi-
dalis, meszes aortabillenty( felett 91 Hgmm-es csucs
és 45 Hgmm-es atlaggradiens volt mérhet6 (4. abra).
Az elhuzédd, minor analgetikumra nem javul6 fejfa-
jas miatt 4 nappal a rosszullét utan koponya CT, majd

3. ABRA. A bal kamra kiéramlasi palyaban mérheté dinami-
kus gradiens
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Az aortabillentyi felett jelent&s gradiens mérhetd

CT-angiografia készilt, amely két agyalapi aneurizmat
(a bal a. cerebri median 7x4 mm és a bal a. communi-
cans anterioron 5x4 mm) és a feltehetéleg ebbdl szar-
mazg, subarachnoidalis vérzést igazolt (5. A és B abra).

A

b

Németh és munkatarsai: Felnéttkorban véletlendl felfedezett aortaiv-interrupcio

Belgyégyaszati allapotrendezés utan aneszteziolégus,
idegsebész, kardiologus és szivsebész bevonasa-
val multidiszciplinaris konzilium tértént. Az alabbi terv
sziletett: el6bb az aneurizmak katéteres ellatasa, ezt
kdvetéen az aortabillenty(i cseréje és septalis myecto-
mia javasolt. Az elsd beavatkozas soran, az aneuriz-
ma zarasa céljabdl, az a. femoralis felél felvezetett ka-
téterrel az aortaiv folytonossaganak hianyat (A-tipusu
aortaiv-interrupciot), és a kiterjedt kollateralis hal6zatot
észlelték az also és felsé testfél kozott. Az obstrukcio
miatt a beavatkozast nem volt kivitelezhetd (6. abra).
Az aorta folytonossaghianya miatt a beavatkozasok
terve megvaltozott: el8szoér, egy honappal a subarach-
noideadlis vérzés utan lateralis thoracotomiabol az aor-
taiv-interrupciét 20 mm-es egyenes grafttal athidaltak
(ehhez csak a szokasos heparinddzis felére volt szik-
ség, igy az ismételt SAH kockazata vallalhat6 volt) (7.
abra).

DSA-felvételek. Az aortaiv és az aorta descendens thoracalis szakasza k6z6tt nincs kommunikacio, fejlett kollateralis

halézat alakult ki a két testfél kozott
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8. ABRA. Az agyalapi aneurysmak idegsebészeti ellétasa

Majd, ujabb egy hénap multan, supraciliaris feltarasbol
az agyi aneurizmakat leklippelték (8. abra).

A tervezett harmadik beavatkozas a fentiek gyégyulasa
utan, az aortabillenty(i-csere és szikség esetén sep-
talis myectomia lett volna. Akkor tovabbi mitétbe nem
egyezett bele beteglnk, és a rendszeres kontrollra sem
jart. 5 év alatt egyetlen egyszer észleltik, 2015-ben,
akkor panaszmentes volt.

2017 aprilisaban beteglnk friss neuroldgiai tinetek
(enyhe jobb oldali hemiparesis, motoros faziszavar)
miatt kerdlt ujra latokorinkbe. Az elkészllt koponya
CT iszkémias |éziot mutatott, a vérzést kizarta. A
kontroll echokardiografian tovabbra is j6 bal kamrai
szisztolés funkcid volt lathatd, kifejezett septalis tul-
sulyu hipertréfiaval (IVS: 30 mm), a SAM-jelenség és
az intraventricularis nyomasgradiens viszont javult (14
Hgmm nyugalomban, 26 Hgmm Valsalva-mandver
kdézben). Az aortabillenty(i extrémen meszesnek mu-
tatkozott, felette 66 Hgmm csucs és 42 Hgmm atlag-
gradiens volt mérhetd, 1 cm?-es billentylfelszinnel. Az
aorta ascendens legnagyobb atmérdje 43 mm volt a
billenty(i felett, az aorta iv maximum 26 mm-es, az

aorta descendens és a graft tdgassaga pedig 20 mm
volt a mellkas CT-angiogréfia alapjan, tehat a korabbi
mdtéti terlleten recoarctatio nem jott Iétre. Ezen felll
a kollateralis rendszer kiterjedése csdkkent a két test-
fél kozott.

Az aortastenosis miatt mutét tértént, amely soran Sorin
MitroFlow A 29 mm-es bioldgiai billenty(t implantaltak,
myectomiat viszont nem tartottak indokoltnak.

Megbeszélés

Az aortaiv interrupciojat els6ként Steidele irta le 1778-
ban (4). A fejlédési rendellenességet az aortaiv lume-
nének elzardédasa jellemzi, amely a coarctatio aortae
extrém sulyos formajanak is tekinthet6. Az aorta funk-
cionalisan és anatomiailag is teljesen két részre valik. A
rendellenesség rendkivll ritka, 3 millié élve szlletésre
jut 1 eset; eléfordulasa csak 1% a kongenitalis vitiumok
kozott (2). Mivel az alsé testfél keringése a ductus ar-
teriosus zarédasat kévetéen megszlinik, korai sebészi
rekonstrukcié nélkil szinte kivétel nélkdl letalis (5, 6).
Azon kivételesen ritka esetekben, mikor mar szulletés-
kor kiterjedt kollateralisok vannak jelen a két testfél ko-
z06tt, az érintett Ujszuldttek matét nélkdl is tulélhetnek.
Ok tobbnyire még a kamaszkor elétt tiineteket mutat-
nak, az hogy felnéttkorukig tinetmentesen legyenek,
kivételes. Emiatt néhany szerzében felmertlt, hogy a
felnéttekben latott aortaiv-interrupcio kialakulasanak
mechanizmusa mas: a korabbi coarctatio fokozatos
beszlikilésével, majd elzarodasaval jon létre, és mire
sor kerul a diagndzisra mar csak a végallapotot latjuk.
A szakirodalom jelenleg minddssze kb. 50 esetet tart
szamon, ahol csak felnéttkorban sziiletett diagnozis (2).

Tinetei

Lényegében megegyeznek a coarctatio aortae tlinete-
ivel. Mivel nincs sont, nem cianotikus vitium; karakte-
risztikus a felsd testfélen emelkedett, mig az alsé test-
félen relative csékkent vérnyomas. A felsd testfélben
gyakoriak a hipertenzié szévédmeényei, felgyorsult ate-
roszklerézis, annak minden kdvetkezményével — sziv-
infarktus, stroke, subarachnoidalis vérzés, aortadisz-
szekcid gyakran fordul el6. Az alsé testfelet kizarolag a
kollateralisok latjak el; igy az rendszerint alulfejlett, és a
hipoperfuzi6 tiinetei jelentkeznek rajta.

A kezdeti tiinetek: magas vérnyomas (70%), amely leg-
tobbszoér terapiarezisztens, claudicatio (13%), aorta-
inszufficiencia (10%).

Formai

Tipusait a Celoria és Patton-féle klasszifikacid szerint
adjuk meg, amely az elzarédas helye szerint kategori-
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zal (3). Az ,A” tipusnal az elzarédas a bal a. subclavi-
atol distalisan van. Ez teszi ki az 6sszes eset 43%-at,
felnéttkorban azonban ez a tipus a leggyakoribb, 73%-
ban fordul elé. ,B” tipusnal, a stop a bal carotis és a bal
subvclavia kozott talalhatéd. Ez 6sszességében a leg-
gyakoribb (53%), de a felnétteknél joval ritkabb, csak
16%-ban fordul elé. A ,C” tipus a legritkabb, az 6sszes
eset 4%-a, ennél a formanal az elzarédas az a. anoni-
ma és a bal a. carotis kdzo6tt van.

Tarsul6 rendellenességek

A leggyakoribb tarsul6 rendellenességek a kdvetkezdk:
bicuspidalis aortabillentyl (az esetek tobb mint 20%-
ban), truncus arteriosus (10-18%-ban), bal kamrai kia-
ramlasi traktus obstrukcié (10-16%-ban), valvularis aor-
tastenosis (10,5%-ban), aorto pulmonalis ablak (5,3%),
nagyeér-transzpozicio (4-6%-ban), kamrai septumdefek-
tus (2,7%-ban), illetve DiGeorge-szindréma (5).

Terapias lehetoségek

Az elzar6das megoldhatd nyitott szivmdtéttel vagy ka-
téteres modon, illetve bizonyos esetekben véalaszthaté
a hosszantartd, gydgyszeres kezelés rendszeres utan-
kdvetéssel.

Az elséként valasztandd kezelés sebészi, amely soran
az aorta folytonossaganak helyredllitasa torténhet ki-
zarélag direkt anasztomézissal, direkt anasztomozis-
sal és foltbelltetéssel, illetve konduit-belltetésével. Az
anasztomozis csak akkor Kivitelezhetd, ha az elzar6das
révid szakaszt érint, illetve Ujszulétteknél egyértelm-
en ez a preferalt mddszer, mert igy az aorta egyutt tud
néni a gyermekkel. Nagyobb gyermekek és feln6ttek
esetében inkabb a konduit belltetés jon széba. Fligget-
lendl a modszertdl, a f6 technikai kihivas a restenosis
elkertlése. Ebben segit a ductalis szévet minél telje-
sebb eltavolitasa, a leszallé aorta mobilizalasa és fel-
szivodo varratok alkalmazasa. Amennyiben a betegnél
egyéb beavatkozasra is szikség van, példaul kamrai
szeptumdefektus zaras, vagy coronaria bypass, akkor
extraanatomias graftot is lehet alkalmazni és az egész
beavatkozas elvégezhetd median sternotomiabdl. Ez a
modszer szintén elénybs az idésebb, sérllékeny kol-
lateralisokkal rendelkezd betegek esetén. Amennyiben
a teljes dozisu heparinterapia kontraindikalt, példaul
vérzésveszély miatt, ugy a rekonstrukcio elvégezhe-
t6 oldals6 thoracotomidbdl, extracorporalis keringés
hasznélata nélkul is. Komplex fejlédési rendellenesség
fennallasakor, tébblépcs6s rekonstrukcié valhat szik-
ségessé (5).

Katéteres intervencio is szdba johet az elzarédas meg-
nyitdsara, amennyiben az aorta ugyan funkcionalisan
elzarédott, de anatomiailag intakt. Azonban a kanu-
lalas és a ballonos dilatacié technikailag igen nehéz és

kockazatos, a potencialis aortaperforacio vagy ruptura
lehetdsége miatt. Emiatt tovabbra is a nyitott sebészi
megkdzelités a preferalt mdédszer. A beavatkozasok-
nak potencidlis szévédményei lehetnek, amelyek ko-
zul a leggyakoribb a m(téti tertletrdl torténd vérzés, a
chylothorax a ductus thoracicus sérilése miatt, illetve
a bal oldali recurrens paresis. Ritkabb, am potenciali-
san sulyos probléma a paradox hipertenzié és a post-
coartectomias szindroma. A vérnyomas-emelkedés
tobbnyire a 3-5. posztoperativ napon jelentkezik, és
fokozatosan sz(inik meg. Esetenként a hipertenziét val-
tozé sulyossagu hasi tunetek is kisérik, hasi fajdalom,
hanyas, leukociztdzis, laz, taplalhatatlansag, ileus vagy
melaena jelentkezhet, ez az un. postcoarctectomias
szindrbma, amelynek oka a nekrotizal6 arteritis a hasi
erekben, amely legféképp az arteria mesenterica supe-
riort és agait érinti. Ennek pontos patomechanizmusa
tovabbra sem ismert, val6szin(ileg reaktiv zsigeri vazo-
spazmus all a hattérben. Szintén ritka, am veszélyes
sz6v8dmény a gerincvel6i iszkémia, mely paraplegiat
okozhat (8). Hosszu tavon a leggyakoribb probléma a
recoarctatio és a graftstenosis, amely irodalmi adatok
szerint 10%-ban fordul el és ismételt beavatkozast
tehet szlikségessé, azonban az ilyen jellegli komplika-
ciok altalaban katéteres intervenciéval megoldhatoak.
A hipertenzié az elzar6das megoldasa utan is fennma-
radhat, ez annal valészinlibb, minél id6sebb korban tor-
ténik a beavatkozas és az ennek talajan kialakulé vasz-
kularis sz6v8dmények felelések az operalt betegek idd
el6tti halalozasaért. Konzervativ terapia is szoba j6het,
ha a m(tét kontraindikalt, vagy ha a beteg nem egyezik
bele a korrekcios miitétbe. llyenkor vérnyomaskontroll,
és a vaszkularis komplikaciok megelézése céljabdl an-
titrombotikus terapia alkalmazésa javasolt. A betegség
hosszu tavu szoros uténkdvetése szikséges. Mind a
korrigalt, mind pedig a nem korrigalt esetekben, fon-
tos a sz6v6dmények megeldzése, szlrése, és szikség
esetén a kezelése. Rendszeres EKG, terheléses EKG,
echokardiografias vizsgalat és ABPM javasolt, valamint
szilkséges az egyeb vaszkularis rizikofaktorok kezelé-
se is.

Esetlinkh6z visszatérve, a korabban Iényegében pa-
naszmentes felnétt beteglinknél egy presyncope kap-
csan multiplex fejlédési rendellenesség és annak sz6-
v8dményei igazolddtak: ,A” tipusu aortaiv-interrupcié
tarsult bicuspidalis aortabillentylvel, szignifikdns aor-
tastenosissal és HOCM-nek megfeleld balkamra-mor-
fologiaval, illetve sz6v8dményként hipertenzid és
subarachnoidalis vérzés alakult ki. Ezek egyike sem
ismeretlen, mint szév6dmény vagy tarsult rendellenes-
ség az aortaiv-interrupciéval kapcsolatban, azonban
a tandem nagyvérkdri obstrukcié miatt Iétrejové ext-
rém balkamrai nyomasokra nem talaltunk irodalmi pél-
dat (a hipertonia vérnyomas-kiugrassal, a szignifikans
aortastenosis és az intraventricularis gradiens egyutt
kb. 350-400 Hgmm szisztolés nyomast jelenthetett a
panaszok jelentkezésének idején). Paciensiink eddig
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rendkivll szerencsés volt, hiszen nem alakult ki sziv-
elégtelensége és neuroldgiai maradvanytiinetei sem
maradtak. A korai ateroszklerdzis jelei mar lathatdak
betegiinknél, azonban a nagyvérkéri obstrukciéo a m-
tétekkel megoldodott, a koponyadiri vérzés ismétlédé-
sének kockazatat az aneurizmak ellatasa és a magas
vérnyomaseértékek megsziinése jelentdsen csokken-
tette. A meszes aortabillentyl eltavolitasaval a szisz-
témas emboliakockazat szintén mérséklédoétt. Sajnos a
compliance hianya jelentésen ront ezeken, az amugy
meglepben rézsas kilatasokon.
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