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tünetmentes, hosszú túlélés azonban irodalmi ritkaságnak számít. 

aortaív-interrupcióra véletlenül derült fény.
-
-

aneurizmákkal.
-

általános állapotban volt betegünk. Cikkünk áttekinti ennek a ritka betegségnek a típusait és kezelési módjait, 
továbbá a páciensünknél végrehajtott sebészi rekonstrukció menetét és megfontolásait.

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.

aortaív-interrupció, aortastenosis, bal kamra kifolyótraktus obstrukció, subarachnoidalis vérzés, syncope

 
subarachnoidal haemorrhage, syncope
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Bevezetés

Az aortaív-interrupció egy igen ritka kongenitális vitium, 
ami az aorta lumenének teljes elzáródását, folytonos-

betegséget a coarctatio extrém súlyos formájának tart-
ja (1). A betegség ritkaságát jelzi, hogy 3 millió élve szü-
letésre jut 1 eset, illetve a kongenitális szívhibák között 
is mindössze 1% a gyakorisága (2). A betegség sebé-

szinte mindig halálos, hiszen az alsó testfél keringése 

kollaterálisok vannak jelen, az érintett újszülöttek túlél-

eset szerepel a szakirodalomban. A rendellenesség 
típusát a „rés” helye alapján csoportosítjuk (Celori és 

 szerint) (3). Az A-típusban az elzáródás a bal a. 
subclaviatól distalisan van, a B-típusban a bal a. carotis 
és a bal a. subclavia között, a C-típusban pedig az a. 
innominata és a bal a. carotis között található (3). Ösz-

az A-típus a leggyakoribb.

Esetismertetés

-
ve ritmuszavarra utaló anamnesztikus adat nem volt.

-

gyerekkorában szívzörejt észleltek, továbbá kamaszko-
-

tek, és huszonéves korában, egy alkalommal, extrém 

-
zett az orra. A fentiek kapcsán kivizsgálva (javaslat el-
lenére) nem volt, gyógyszert nem szedett. A családjá-

Fizikális eltérésként az aorta felett hallható hangos 
szisztolés zörejt, és enyhe tölcsérmellkast észleltünk. 

Vitális paraméterei közül egyedül a vérnyomás volt ki-
ugró, 210/130 Hgmm-t mértek a helyszínen, amely ké-

fölött maradt.
Laboratóriumi vizsgálataiban enyhén emelkedett tro-
ponin-T-szint és alacsony trombocitaszám (50G/l) volt 
látható.
Páciensünk EKG-ján normofrekvens sinusritmus volt lát-
ható; nem volt jele ingerületképzési, vagy átvezetési za-

2-3-ban 
QS-komplexum látszott , a 24 órás Holter-vizs-

-
geket mutatott. Jó globális szisztolés balkamra-funkció 
mellett csökkent relaxációs mintájú diasztolés diszfunk-

-
mikus bal kamrai kifolyótraktus nyomásgrádiens volt 

.
SAM-jelenség látszott, amely közepes fokú mitralis re-
gurgitációt eredményezett. Mindezek mellett a bicuspi-

.
Az elhúzódó, minor analgetikumra nem javuló fejfá-
jás miatt 4 nappal a rosszullét után koponya CT, majd 

1. ÁBRA. EKG, balkamra-hipertrófia jelei, V2-3-ban QS-komp-
lexum

2. ÁBRA. A csúcsi 4 üregű metszeten súlyos fokú balkam-
ra-hipertrófia

3. ÁBRA. A bal kamra kiáramlási pályában mérhető dinami-
kus gradiens
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(a bal a. cerebri medián 7×4 mm és a bal a. communi-
-

mazó, subarachnoidalis vérzést igazolt .

A páciens ellátása

Belgyógyászati állapotrendezés után aneszteziológus, 
idegsebész, kardiológus és szívsebész bevonásá-
val multidiszciplináris konzílium történt. Az alábbi terv 

-
-
-

téterrel az aortaív folytonosságának hiányát (A-típusú 
aortaív-interrupciót), és a kiterjedt kollaterális hálózatot 

.
Az aorta folytonossághiánya miatt a beavatkozások 

-
noideális vérzés után laterális thoracotomiából az aor-
taív-interrupciót 20 mm-es egyenes grafttal áthidalták 
(ehhez csak a szokásos heparindózis felére volt szük-
ség, így az ismételt SAH kockázata vállalható volt) (7. 

4. ÁBRA. Az aortabillentyű felett jelentős grádiens mérhető

5. ÁBRA A. B. A koponya CT-angiográfia, az agyalapi aneurizmák helyzetével (nyilak)

6. ÁBRA. DSA-felvételek. Az aortaív és az aorta descendens thoracalis szakasza között nincs kommunikáció, fejlett kollaterális 
hálózat alakult ki a két testfél között

A B
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Majd, újabb egy hónap múltán, supraciliaris feltárásból 
az agyi aneurizmákat leklippelték .
A tervezett harmadik beavatkozás a fentiek gyógyulása 

-

egyezett bele betegünk, és a rendszeres kontrollra sem 
járt. 5 év alatt egyetlen egyszer észleltük, 2015-ben, 
akkor panaszmentes volt.
2017 áprilisában betegünk friss neurológiai tünetek 
(enyhe jobb oldali hemiparesis, motoros fáziszavar) 
miatt került újra látókörünkbe. Az elkészült koponya 
CT iszkémiás léziót mutatott, a vérzést kizárta. A 

szisztolés funkció volt látható, kifejezett septalis túl-

az intraventricularis nyomásgrádiens viszont javult (14 

-
tatkozott, felette 66 Hgmm csúcs és 42 Hgmm átlag-

2

aorta descendens és a graft tágassága pedig 20 mm 

a kollaterális rendszer kiterjedése csökkent a két test-
fél között.

myectomiát viszont nem tartottak indokoltnak.

Megbeszélés

Steidele írta le 1778-
-

nének elzáródása jellemzi, amely a coarctatio aortae 
-

cionálisan és anatómiailag is teljesen két részre válik. A 
rendellenesség rendkívül ritka, 3 millió élve születésre 

között (2). Mivel az alsó testfél keringése a ductus ar-

rekonstrukció nélkül szinte kivétel nélkül letális (5, 6). 
Azon kivételesen ritka esetekben, mikor már születés-
kor kiterjedt kollaterálisok vannak jelen a két testfél kö-

-

mechanizmusa más: a korábbi coarctatio fokozatos 

sor kerül a diagnózisra már csak a végállapotot látjuk. 
A szakirodalom jelenleg mindössze kb. 50 esetet tart 

Tünetei

Lényegében megegyeznek a coarctatio aortae tünete-
ivel. Mivel nincs sönt, nem cianotikus vitium; karakte-

-

-
roszklerózis, annak minden következményével – szív-
infarktus, stroke, subarachnoidalis vérzés, aortadisz-

kollaterálisok látják el; így az rendszerint alulfejlett, és a 
hipoperfúzió tünetei jelentkeznek rajta.
A kezdeti tünetek: magas vérnyomás (70%), amely leg-
többször terápiarezisztens, claudicatio (13%), aorta-

Formái

adjuk meg, amely az elzáródás helye szerint kategori-

7. ÁBRA. Az aortainterrupció áthidalásának műtéti képe

8. ÁBRA. Az agyalapi aneurysmák idegsebészeti ellátása
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zál (3). Az „A” típusnál az elzáródás a bal a. subclavi-
ától distalisan van. Ez teszi ki az összes eset 43%-át, 

subvclavia között található. Ez összességében a leg- 

eset 4%-a, ennél a formánál az elzáródás az a. anoni-
ma és a bal a. carotis között van.

Társuló rendellenességek

ban), truncus arteriosus (10-18%-ban), bal kamrai kiá-
ramlási traktus obstrukció (10-16%-ban), valvularis aor-
tastenosis (10,5%-ban), aorto pulmonalis ablak (5,3%), 
nagyér-transzpozíció (4-6%-ban), kamrai septumdefek-
tus (2,7%-ban), illetve  (5).

Terápiás lehetőségek

-
téteres módon, illetve bizonyos esetekben választható 
a hosszantartó, gyógyszeres kezelés rendszeres után-
követéssel.

az aorta folytonosságának helyreállítása történhet ki-
zárólag direkt anasztomózissal, direkt anasztomózis-
sal és foltbeültetéssel, illetve konduit-beültetésével. Az 

-
en ez a preferált módszer, mert így az aorta együtt tud 

esetében inkább a konduit beültetés jön szóba. Függet-

elkerülése. Ebben segít a ductalis szövet minél telje-
sebb eltávolítása, a leszálló aorta mobilizálása és fel-
szívódó varratok alkalmazása. Amennyiben a betegnél 
egyéb beavatkozásra is szükség van, például kamrai 
szeptumdefektus zárás, vagy coronaria bypass, akkor 
extraanatómiás graftot is lehet alkalmazni és az egész 

-

a teljes dózisú heparinterápia kontraindikált, például 
vérzésveszély miatt, úgy a rekonstrukció elvégezhe-

-
ségessé (5).
Katéteres intervenció is szóba jöhet az elzáródás meg-
nyitására, amennyiben az aorta ugyan funkcionálisan 
elzáródott, de anatómiailag intakt. Azonban a kanü-
lálás és a ballonos dilatáció technikailag igen nehéz és 

kockázatos, a potenciális aortaperforáció vagy ruptura 

megközelítés a preferált módszer. A beavatkozások-
-

chylothorax a ductus thoracicus sérülése miatt, illetve 
a bal oldali recurrens paresis. Ritkább, ám potenciáli-
san súlyos probléma a paradox hipertenzió és a post-
coartectomiás szindróma. A vérnyomás-emelkedés 
többnyire a 3-5. posztoperatív napon jelentkezik, és 

-
tozó súlyosságú hasi tünetek is kísérik, hasi fájdalom, 
hányás, leu kociztózis, láz, táplálhatatlanság, ileus vagy 
melaena jelentkezhet, ez az ún. postcoarctectomiás 
szindróma, amelynek oka a nekrotizáló arteritis a hasi 

-
riort és ágait érinti. Ennek pontos patomechanizmusa 

spazmus áll a háttérben. Szintén ritka, ám veszélyes 

okozhat (8). Hosszú távon a leggyakoribb probléma a 
recoarctatio és a graftstenosis, amely irodalmi adatok 

-
ciók általában katéteres intervencióval megoldhatóak. 
A hipertenzió az elzáródás megoldása után is fennma-

-
ténik a beavatkozás és az ennek talaján kialakuló vasz-

-
titrombotikus terápia alkalmazása javasolt. A betegség 
hosszú távú szoros utánkövetése szükséges. Mind a 
korrigált, mind pedig a nem korrigált esetekben, fon-

esetén a kezelése. Rendszeres EKG, terheléses EKG, 

szükséges az egyéb vaszkuláris rizikófaktorok kezelé-
se is.
Esetünkhöz visszatérve, a korábban lényegében pa-

-
-

-
-

sub  arachnoidalis vérzés alakult ki. Ezek egyike sem 
-

ség az aortaív-interrupcióval kapcsolatban, azonban 
-

rém balkamrai nyomásokra nem találtunk irodalmi pél-

aortastenosis és az intraventricularis gradiens együtt 
kb. 350-400 Hgmm szisztolés nyomást jelenthetett a 
panaszok jelentkezésének idején). Páciensünk eddig 
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rendkívül szerencsés volt, hiszen nem alakult ki szív-
elégtelensége és neurológiai maradványtünetei sem 
maradtak. A korai ateroszklerózis jelei már láthatóak 

-
-

sének kockázatát az aneurizmák ellátása és a magas 
-
-
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