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A felnétt kardioldgiai gondozasban egyre nagyobb szamban jelentkeznek olyan fiatal
felndttek, akiket kordbban a gyermekkardiologian gondoztak kiilonbozd szivfejlodési
rendellenességekkel. A feln6tt kardiologusok szamara kihivast jelenthet ezen betegek

gondozasa, tekintettel a kés6i specialis hemodinamikai és/vagy aritmologiai szovodményekre.

A dextro- vagy teljes nagyér-transzpozicio (TGA) a leggyakoribb ciandzissal jard
velesziiletett szivfejlodési rendellenesség, mely a kongenitalis vitiumok 5-7%-at teszi ki. A
velesziiletett TGA esetén az aorta a jobb kamrabdl (JK-bol), az artéria pulmonalis a bal
kamrabol (BK-bol) ered. Ennek megfelelden két, egymassal nem kommunikald vérkor van
jelen, mely csak akkor egyeztethetd Ossze az élettel, amennyiben kozottiik valamilyen
osszekottetés all fenn. A fentieknek megfelelden a TGA kezelésének 1ényege az, hogy korai
csecsemOkorban, a két vérkor kommunikacidjanak fenntartdsa érdekében eldszor palliativ
mitétet végeznek, majd a gyermek sulygyarapodésat kovetéen rekonstrukcids eljarasokkal
helyreallitjdk a keringést. Az 1960-s évektdl az 1990-s évekig az altalanosan elterjedt
helyreallitd miitét a pitvari szintli rekonstrukcios (switch), tereldcsatornak képzésén alapuld
miitéti eljarasok voltak (Mustard- és a Senning-féle technikak). Az 1990-es évektdl ezeket az
eljarasokat felvaltotta az artérias switch mutét, mely soran a két nagyeret (az aortat és az
artéria pulmonalist) a koszorterek eredése felett atvagjak és felcserélik, majd a pulmonalis
artériat a JK-ra, az aortat a BK-ra, majd a coronaridkat az aortaba szajaztatjak.

Evidencidk hidnyaban joggal vetddhet fel a kérdés, hogy a kétféle pitvari szinti
rekontrukcion alapulé miitéti technika alkalmazéasat kovetden van-e kiilonbség a varhato
tulélésben, szovodmeényekben, ¢letmindségben.

A tobb évtizedes tovabbkovetéses vizsgalatunk sikeraranya 74%-nak bizonyult (63/85
eset). A Senning-miitdttek esetén az utankovetés sikeresebbnek bizonyult, mely tény azzal
magyarazhatd, hogy a Mustard-mitéteket régebben végezték, igy a dokumenticido és a
rendelkezésre allo6 adatok hidnyosabbak a Senning-miitottekéhez képest. A talélési gorbe
analizise alapjan elmondhatd, hogy a két betegcsoport mortalitdsa kozott nem volt
szignifikans kiilonbség. A két betegpopulacioban Gsszesen egy-egy alkalommal meriilt fel
terel6folttal kapcsolatos Iényeges szovédmény. Az utankovetések soran az atlagos New York
Heart Association (NYHA) stadium és a Il. NYHA stadium gyakorisaga a Mustard-
miitdttekben magasabbnak bizonyult, de nem érte el a statisztikailag szignifikans mértéket.
Eredményeink értékelésekor azonban figyelembe kell venni, hogy kis esetszamot vizsgaltunk,

¢és a Mustard-miitottek atlagos életkora és a tovabbkovetési ideje 1ényegesen magasabb volt a



Senning-mitéttekéhez képest. A két betegcsoport Gsszehasonlitasakor nem talaltunk
kiilonbséget az aritmia és pacemaker beiiltetések gyakorisaga tekintetében. Az aritmia tipusa
minden esetben pitvarfibrillacio, vagy pitvari flutter volt, a Senning-mitét utdn harom
alkalommal, mig a Mustard-miitottek esetén négy alkalommal tortént sikeres radiofrekvencias
ablaci6. A pacemaker-beiiltetések indikacioja valamennyi esetben atrioventricularis blokk
vagy sinus csomo betegség volt. Tobb esetben az aritmia szubsztratum eléréséhez transbaffle
punkcioéra volt sziikség. A Senning-miitott betegek nagyobb aranyban értek el magasabb
iskolai végzettséget €s tobben tudnak végezni fizikai munkat. Az €életmindség egyéb jellemzoi
koztil mind a vizualis analog skala, mind az EQ-5D-5Q és Baecke-kérd6iv értékei
szignifikansan kedvezdbb értékeket igazoltak a Senning-mitdtt betegcsoportban, mely
kedvezobb egészségi allapotot és funcionalis kapacitast jelez ezeknél a betegeknél a

hosszutava tovabbkovetés soran.

Az utdbbi idében élénk tudomanyos érdeklédés Ovezi a myocardialis deformacid
korszer(i echokardiografias eljarasokkal, speckle-tracking echokardiografiaval (STE) torténd
kvantitativ vizsgélati lehetdségeit kiilonb6z6 korképekben. Ma mar lehetéség van az analizist
harom-dimenzids echokardiografia soran kivitelezni, melyben a harom-dimenzios speckle-
tracking echokardiografia (3DSTE) segit. A Fallot-tetralogia az egyik leggyakoribb cianotikus
kongenitalis szivbetegség, melynek kezelésében a palliativ eljarasokat (pl. Blalock-Tausig
shunt, Potts shunt, Waterstone shunt) teljes korrekcids miitét koveti az esetek tulnyomo
részében. Korrigalt Fallot-tetralogia (cTOF) fennallasa esetén felndttekben igazolast nyertek a
jobb ¢és bal kamra funkcionalis jellemzdinek eltérései. A fentiek ellenére azonban a pitvarok
kvantitativ jellemz0irdl elérhetd klinikai informécio limitalt. Ennek megfelelden célunk az
volt, hogy megvizsgaljuk milyen volumetrikus és funkcionalis eltéréseket mutat a jobb (JP) és
bal (BP) pitvar ¢TOF fennallasa esetén 3DSTE segitségével, amennyiben egyeztetett
egeészseges egyenek értékeihez hasonlitjuk paramétereiket.

A JP vizsgalatakor szignifikansan emelkedett, a szivciklust is figyelembe vevé JP-i
téfogatok voltak mérhetdk, a JP-i stroke volumen értékek valtozatlansaga mellett. A
valamennyi pitvair funkciot jellemzo JP-i triilési frakcio értékek csokkentek voltak cTOF
fennallasa esetén a kontrollok paramétereihez hasonlitva. A globdlis és atlagos szegmentalis
longitudinélis és area, valamint a globdlis radialis csucs strain cs6kkent volt a cTOF-s
betegekben. A pitvari kontrakcid idején mérhetd strain-k koziil a globalis circumferencialis €s
3D strain mutatott szignifikdns eltérést. A moddszer vizsgdlatakor megfelelé intra- és

interobszerver variabilitast tudtunk kimutatni a JP-i térfogatértékek mérése soran.



A BP vizsgalatakor szignifikansan emelkedettebb maximalis, minimalis €s pitvari
kontrakcio el6tti BP-i térfogatok voltak mérheték cTOF fennallasa esetén a kontrollokhoz
képest. Valamennyi BP-i {iriilési frakcié csokkentnek bizonyult a cTOF-s betegekben, mig a
pitvari stroke volume-nek nem mutattak eltérést. Szinte valamennyi, a rezervoar funkciot
jellemz6 BP-i csucs strain-ek és az aktiv kontrakciot jellemz6, annak idején mérheté strain-ek
csokkentek voltak cTOF fennallasa esetén a kontrollok értékeihez képest.

A mindkét pitvar esetén észlelheté emelkedett pitvari térfogatokat és csdkkent pitvari
funkciot az atrioventricularis billentyiik elégtelenségével, a pitvarok falanak fibrosisaval, a

sériilt pericardium hatasaval és maganak a betegségnek a fennallasaval tudjuk magyarazni.

Egészségesekben a bal kamra basalis része az éramutato jarasanak megfeleléen, mig a
csucs azzal ellentétes iranyba, az oOramutatd jarasaval ellentétesen csavarodik. Ezt a
,,t0rolk6z6 kicsavarasahoz” hasonldé mozgast nevezziik BK-i csavarodasnak (twist). A 3DSTE
amellett, hogy alkalmas bizonyos sziviiregek volumetrikus és funkcionalis megitélésére,
hasznalhatonak bizonyult ennek a BK-i rotaciéos mechanikanak a kvantitativ jellemzésére is.
Kordbban igazolast nyert, hogy bizonyos korképek fenndlldsa esetén (pl. noncompaction
cardiomyopathia, infiltrativ korképek, stb.) ez a csavarodas hianyozhat, melyet BK-i
merevtest rotacionak neveziink. Vizsgalataink soran els6ként igazoltuk egy-egy eset kapcsan
a BK-i merevtest rotacio meglétét hypoplasias jobb szivfél szindroma és univentricularis sziv

fennallasa esetén.



Kovetkeztetések (ij megallapitasok)

Nincs szignifikdns kiilonbség a Senning- €s Mustard-szerint operalt nagyértranszpozicids
betegek mortalitdsaban ¢és morbiditdsaban. Az ¢letmindség és a funkcionalis kapacitds a

Senning-szerint mitéttekben kedvezobb.

A jobb pitvari diszfunkcié komplexitasa jol jellemezheté harom-dimenzids speckle-tracking

echokardiografia segitségével korrigalt Fallot-tetralogias betegekben

Valamennyi bal pitvari funkcio szignifikdns eltérései igazolhatok felndtt korrigalt Fallot-

tetralogias betegekben a mutétet kdvetden.

A bal kamrai csavarodas hidnya, az un. bal kamrai merevtest rotacié igazolhatdé bizonyos
kongenitalis szivbetegségekben, pl. univentricularis sziv és hypoplasias jobb szivfél

szindroma fennallasa esetén.
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