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A velesziiletett szivfejlodési rendellenességek a leggyakoribb fejlodési
rendellenességek kiozé tartoznak. A velesziiletett szivfejlodési rend-
ellenességek (VSZFR) gyakorisdagdrol a legelfogadottabb adat: post-
natalis incidencia ~8/1000. A magzati incidencidt nehéz kalkuldlni, de
annyi bizonyos, hogy a postnatalisndl szignifikdnsan magasabb ~5-8/100
terhességre szamolva. Ezen beliil a silyos VSZFR-ek postnatalis
incidencidja 1,74/1000 élvesziilésre, mig a magzati incidencia 2,12/1000
terhességre vonakoztatva. Extrapoldlva magyarorszdgi sziilésszimra, ez
kb. 220/év silyos magzati anomdlidt kb. ~170/év postnatalisan jelentkez6
anomaliat jelent.

Felmeriil a kérdés, mi rejlik ezen kiilonbség mogott: a magyardzat
feltehetéen az, hogy sok VSZFR diagnosztizdlatlanul marad, pl.
terhesség-megszakitdssal, vagy intrauterin spontdn elhaldlozdssal
végzodik.

Sziiloi kérdések, melyekkel a gyermekkardiolégus szembesiil:

o Egy adont betegséggel sziiletett gyermek tdléli-e a betegséget
(milyen az adott szivbetegség prognézisa)?

o Milyen az életkildtds?

o Milyen életvitelre lehet szamitani?

o Mi okozta a betegséget (etiologia)?

o Az édesanya villalhat-e ujabb terhességet (ismétlodési
kockdzat)?

o A ,mi” - Usziil6i” - betegségiinket 0Orokolheti-e a
gyermekiink?

Ezen kérdések megvalaszoldsdra ismerniink kell az adott szivfejlodési
rendellenesség ismétlodési  kockdzatat, melyet éppen a magzati
echocardiographia nyiijtotta vizsgdlati eredmények adatai segitettek
megvdlaszolni.

Igy dltaldnossigban a kovetkez adatok ismertek az irodalombél:

Ismétlidési kockazat:
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egy gyermek vitiuma esetén (minden betegségre ,,0sszesitett
kockazat ~3%)

anyai vitium ~10-15%

apai vitium ~10%

Legmagasabb az aldbbi betegségek esetén:

o]
o]
o]

Conotruncdlis anomalidk (FIV-DORV-Truncus art.)
Bal szivfél betegségek (CoA, AOS)
ASDII, AVSD

A magzati echocardiographia legfonosabb javallatai:

o
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VSZFR anyai/apai/testvér/egyenesdgd rokon (ismétlédési
kockdzat 3-15%)

Sziilészeti szlirdvizsgdlat sordn VSZFR gyani

Sziilészeti szlirdvizsgdlat sordn észlelt extracardidlis fejlodési
rendellenesség

Kérosan vastag nyaki redd

Magzati cardialis decompensatio jelek, hydrops

Magzati ritmuszavarok

Terratogen hatds

Anyai okok, diabetes, SLE

Magzati SZFR-k felismerésének a célja, eszkozei:

o

o

o

o

minél koraibb legyen: ajdnlott a 16-18 terhességi héttol
transabdomindlisan

szlirOvizsgdlat legyen? Erre azonban egyértelmiien a vilasz
az, hogy az ECHO nem alkalmas! (Kimutattik, hogy
Anglidban 400, ezzel foglalkozé6 szivspecialista kellene.)

a magas rizikéjiak intravaginalis ,sziirése” ajdnlottan 12-14
héten

nyaki redd — mint szlirévizsgdlat? — igen jelentds a szerepe

VSZFR rizikéja kéros nyaki redd esetén:

O
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2,5-3,5 mm esetén 2% (ez a atlagosan ismert rizikétényezé
nélkiili terhességbeni el6fordulds (kb. 1%) kétszerese
3,54.5mm 4%

4,5-5,5 mm 6,5%

5,5-6,5 mm 14%

>6,5 mm 26%!

A magzati kardiolégia j irdnyzatait négy (I-IV) csoportba foglaltam:
Néhdny dltaldnos szempont:

o]

Koraibb, egyéb szirovizsgdlatok (pl. nyaki red6) keresése
(hiszen a fetalis echo sziirévizsgdlatra nem alkalmazhaté).



o Uj molekuldris genetikai vizsgélatok (Fish) alkalmazdsa (pl.
22gmicrodel. kimutatdsdra).

o Korszerti sziiloi tdjékoztatds (igénybe venni az echo nyujtotta
(j adatokat).

Uj irdnyzatok
I. Morfolégia
o ,Echos ablak hidny” kikiiszobolése 3—4 dimenziés mddszer-
rel. Alapkutatds szintjén mar MRI vizsgdlatokat is alkal-
maznak.
o 18. hétrol csokkenteni a korai szlirdvizsgdlati lehetdségét
~12-14. hétre .
O Transvaginalis vizsgdlatok ~10. héten javallat: el6z0 terhesség
alapjdn legmagasabb kockdzati csoport (HBSZ, kromoszéma
anomalia)

A hdromdimenzidés vizsgdlati médszer hdtrdnya ma még, hogy a
hozzéiférhetdség limitdlt és nem validdlt médszer. A matrix tranducer
haszndlatdval azonban vérhaté a médszer gyors elterjedése, foleg a magas
rizik6ji korai terhességekben.Tudni kell azonban, hogy a 2 dimenziés
mdédszert nem helyettesiti.

1. dbra. 3 dimenzids kép a magzati aortaiv, kamra-nagyér kapcsolat-
rol és a ductus vezetékrél
I1. Functio
o Keringési elégtelenség score kidolgozdsa
o Doppler — kombindlt szisztolés, diasztolés index — TEI
o Szoveti Doppler
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1 Time 20702 ms

2. dbra. Szioveti Doppler vizsgalat magzati szivrél

III. Kezelés

Arritmidk — SVT célzott kezeléséhez tipus meghatarozds (M-mode
Doppler) — Komplett AVB-ban intrauterin PM alkalmazisa (még igen
kicsiny a betegszdm).

IV. Magzati szivsebészet és intervencids szivkatéterezés

Magzati echocardiographia szerepe a magzati szivsebészetben. Mi a
racionalitds?

A magzati sziv fejlodésének ,,FLOW™ teéridja alapjan pl. obstruktiv
lézidk progresszidja sordn az “egyszerl” 1€zi6bol — a megviltozott in
utero nyomads, flow viszonyok hatdsdra — ,,komplex ,, postnatalis szivhiba
lesz. Ez viarhatéan megel6zhet6 lesz a korai intervencids médszerekkel.

Végezetiil a magzati echocardiographia hazai gyakorldtdnak még
komoly hidnyossdgait jelz6 két példa. Mindkett6 esetében a sziild madr
tudott a vizsgdlat lehetoségérdl (kezelborvosuk azoban nem). Az elsd
példinkban késéi jelentkezés esetében még kedvezdtlen voit a
korlefolyds, a mdsodik esetben azonban mar jol dokumentdlhaté a
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magzati echocardiographia kedvezé szerepe a tovdbbi terhességek
villaldsa szempontjabdl is.

A "rossz” és a "jo" példa
H. P. apa operdlt Ao bill. stenosis
Rendszeres nyomonkévetés
Gyermeket vallalnak
O kéri 28 hetesen a magzata vizsgilatat
Tragikus eredmény: aorta és mitralis atresia-hypoplasias bal
szivfél sy.
Ujabb terh. véllaldsndl javallat 18 hetes korban legyen magzati
echocardiographia
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S. S. M. Ebstein — 6 az els6 hazai szivtransplantdlt beteg

o Sikeres szivitiiltetése utdn megndsiil

o Elsé magzatndl 6 kéri a vizsgdlatot magzati vizsgdlat soran
kérosat nem taldlunk

o Egészséges gyermek sziiletik

o Misodik gyermeket is vallalnak. O kéri a vizsgalatit; egész-
ségesnek latjuk

o Egészséges gyermek sziiletik

Osszefoglalds

A magzati sziv vizsgdlata multidiszciplindris feladat: (kardiolégus-
sziilész-hdziorvos-genetikus-gyermekorvos) tdjékoztatdst adni, a magzati
sziv  vizsgdlati lehetOségérol, sziikségességérdl, ha az édes-
anya/édesapa/testvér velesziiletett szivhibdban szenved, illetve az egyéb
indikécidk fenndldsakor.

A jové' — Hazai
o legyen valédi sziiroprogram a négyiiregi szivre
o torténjen meg minden magas rizikdjd magzat szivének a részletes
echocardiographids vizsgdlata

Uj célok
A SZFR felismerésével a terhesség megszakitasa helyett felhasznalni

az adott SZFR prognézisdnak javitdsdban:
o helyes sziilésvezetés
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o optimdlis szdllitds ,,anyaméh mint incubdtor” szerepének fel-
hasznaldsdval

o optimdlis neonatalis/szivsebészeti/intervenciés megoldds ter-
vezésével

o Intrauterin sebészet/katéter technikdk felhasznédldsa még a
secunder myocardidlis elvaltozdsok kialakuldsa el6tt

o Génsebészet
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