Lozsadi Karoly:

Velesziiletett szivhibak felosztasa és hemodinamikai

jellemzése
(vazlat)

A velesziiletett szivfejlodési rendellenességek (VSZR) teljes igényll felosztdsa szamos
aspektus szerint torténhet: kovethet fejlddéstani szempontokat, megkiilonboztethet sonttel jaro
¢s sonttel nem jaro vitiumokat, vagy lehet egyes sziven beliili képletek hypoplasidja, atresiaja,
illetve agenesidja az osztilyozads alapja stb. Ezen kiilonb6z0 megkozelitések mindegyike
hasznalhato lehet attdl fiiggden, hogy azok morfogenetikai, klinikai vagy patomorfoldgiai
szempontokat szolgalnak. Miutdn a jelen attekintés elsdsorban a klinikai szempontokat
torekszik kielégiteni, az aldbbiakban a leggyakoribb VSZR hemodinamikai sajatossagait
vessziik alapul, és ennek megfeleléen

1. balrél-jobbra iranyul6 sonttel,
2. jobbrol-balra iranyul6 sonttel,
4. obstruktiv /sztenotikus és atretikus/ elvaltozasokkal és
5. agenéziaval /fejlodési hiannyal/,
illetve ezek eseti kombinacidival jar6 VSZR-eket kiilonitiink el.

1. Bal-jobb sonttel jaro VSZR

Centralis bal-jobb sont esetén a két /jobb és bal/ szivfelet /nagyvéndkat, pitvarokat,
kamrakat, vagy nagyartéridkat/ elvalasztd6 sovényrendszer hianyossdga miatt, a szisztémas
keringést megkeriilve, kdzvetlen vérdramlads tdmad a szaturdlt vért szallitd bal szivfélbdl a
deszaturalt vért szallitd jobb szivfél felé; ennek kovetkeztében a pulmonalis keringés
perctérfogata meghaladja a szisztémasét. A két vérkor kozotti perctérfogat-kiilonbség a bal-
jobb sont nagysaganak felel meg, azaz a sont nagysagat a teljes pulmonalis keringés és az
»effektiv’ (deszaturalt) pulmonalis keringés kiillonbsége adja.

A bal-jobb sont jelentOségét tobb tényezd: a) a beteg életkora, b) a sont helye és nagysaga,
valamint c) a szisztémas és a pulmonalis keringés rezisztencidja hatarozza meg.

a) Eretlen korasziilottben a fejletlen pulmonalis arteriolas simaizomzat miatt nagyobb bal-
jobb sont 1ép fel, mint az érett ujsziilottben, igy relative kisebb VSD, vagy perzisztal6é ductus
arteriosus (PDA) is tiido-elarasztast/6démat okozhat. Ezzel szemben nagy VSD vagy teljes
atrioventricularis sovényhidny (AVSD) érett 0jsziilottben a magas pulmonalis vaszkularis
rezisztencia (PVR) miatt egy ideig tiinetmentes maradhat, és csak a sziiletést kovetd 4-6. hét
utan, a PVR csokkenését kovetden vezet tiid6-elarasztashoz. Ez az éllapot napjainkban
intervencids beavatkozast igényel. Amennyiben a sont elzdrdsdra nem keriil sor, és a beteg
konzervativ kezelés mellett tuléli a csecsembkort, a PVR emelkedik; ennek kovetkeztében a
bal-jobb sont nagysaga csokken ¢€s a beteg allapota ismét javul (,,golden period”). A PVR
emelkedése, a szekunder pulmonalis hipertonia kialakuldsa a kis tiidéerek megbetegedésének



kovetkezménye (Eienmerger-szindroma) és a késdbbiekben (gyermek-, felndttkor) a sont
iranya megfordul (> jobb-bal sont), cianozist, hemoptoet, aritmiat, a jobb szivf¢l
elégtelenségét és akar hirtelen halalt okozva.

b) A sont lokalizacioja szerint pretricuspidalis €s posttricuspidalis bal-jobb sont6t
kiilonboztetink meg. A  pretricuspidalis bal-jobb sont tipusos képviseléje a pitvari
sovényhiany (atrialis septum defectus, ASD), de ide tartozik a tiidévénak beszédjadzasi
rendellenessége is; ezek a vitiumok a jobb szivfél volumenterhelésével jarnak. Miutdn a
sontkeringés alacsony nyomast sziviiregek (bal pitvar-jobb pitvar) kozott 1ép fel,
kovetkezményes turbulenciat csak a tricuspidalis és pulmonalis billentylin (relativ stenosis a
megemelkedett volumen miatt) okoz halk (bearamlasi, illetve kidramlasi) zorej kiséretében;
ugyanakkor (a jobb kamra elnyujtott kihajtasa miatt) a pulm. II. hangja hasadtta/kettéssé
valik. Ez utébbi hemodinamikai koriilmény elektromos jele az EKG-n (V1-, V2-ben) az
inkomplett jobb szarblokk. Az ASD az énmaga altal el6idézett pulmonalis volumenterhelés
balkamrai kovetkezményeit a pitvari bal-jobb sont kivédi, azaz a bal kamrat
,dekomprimalja”; igy a balpitvari nyomas alacsony marad, a retrograd pulmonalis hipertonia
kialakulasanak feltételei nem alakulnak ki. Ilyen értelemben mas a helyzet teljes tiidévéna-
bedmlési rendellenesség esetén, amikor a bal-jobb sont a nagyvénak /vv. pulmonales — vv.
cavae/ kozott tamad és az ASD-n at jobbrdl-balra iranyuld sontaramlas 1ép fel; ez a jobb
kamra dekomprimalésat jelenti.

c¢) A pretricuspidalis sontok nagysagat, a sovényhidny méretein kiviil a sziv ciklusa soran
valtoz6 pitvari nyomasok, illetve a kamrak ,,compliance”-e is meghatarozza.

d) A posttricuspidalis sontre a kamrai sovényhiany (VSD) és a PDA a jellemz6 példa,
amely mar kordn pulmonalis eldrasztast okozhat. A VSD nagy nyomaskiilonbségii sziviiregek
(bal kamra-jobb kamra) kozott all fenn, és a pulmonalis keringésnek mind artérias, mind
vénas oldalan 1évd volumen-, illetve nyomasterhelés esetenként mar az els6 6-12 honapban a
pulmonalis kiserek obstruktiv betegségéhez vezethet. A sOnt nagysagat a szisztémas ¢és a
pulmonalis vascularis rezisztencia dontéen befolyasolja, hiszen az adott defektuson 4t térténd
sontkeringés ezen utobbiak (kamranyomasok) aranyatol fligg. A posttricuspidalis bal-jobb
sontok a bal szivfél volumenterhelésével jarnak.

e) A volumenterhelés az érintett sziv/nagyér-szakasz falanak elvékonyodasat és

crer

2. Jobb-bal sonttel jaro VSZR

Centralis jobb-bal sont esetén a jobb ¢€s bal szivfelet elvalaszté sovényrendszer hianyossaga
miatt a jobb szivfél feldl - a tiidokeringést megkeriilve - kdzvetleniil deszaturalt vér folyik at
a bal szivfélbe, aminek kovetkeztében a pulmonalis kapillarisokon kisebb perctérfogat halad
at, mint a szisztémason; a két aramlas kozotti kiilonbség a jobb-bal sont nagysadganak felel
meg.

A bal-jobb sontokhoz hasonloan a defektus lokalizacidjanak megfeleldn pretricuspidalis
¢s posttricuspidalis szintli jobb-bal sontot kiillonboztetiink meg: az eldbbi a bal kamra
volumenterhelését, az utdobbi a jobb kamra volumen- és nyomaésterhelését okozza. A
pretricuspidalis jobb-bal sont archetipusa a tricuspidalis atresia /lasd aldbb/, a
posttricuspidalis¢é a Fallot-tetralégia (infundibularis/muscularis szenosis, VSD, aorta
dextropozicid, jobb kamra hipertréfia), aminek kovetkeztében a jobb kamra volumenének egy
részét kozvetleniil az aortdba iiriti, és a cian6zis foka a jobbkamrai kidramlasi obstrukciod
mértékével aranyos.

Jobb-bal sont johet 1étre tovabba (1) elézetes nagy bal-jobb sont esetén is a tiid6 kisartérianak
progrediald obstruktiv elvaltozasa miatt (Eisenmenger-szindroma, lasd elébb), (2) pulmonalis



atresia esetén kamrai sovényhianyon keresztiil, vagy ép kamrai s6vény esetén a nyitott
foramen ovalén at, (3) perzisztalo foetalis keringésben pulmonalis hipertonia kdvetkeztében a
nyitott foramen ovelén, vagy nyitott ductus arteriosuson at tdmad jobb-bal sont. Szivsebészeti
beavatkozasokat, igy a pulmonalis artérias torzs beszlkitését (,,pulmonary banding”)
kovetéen a jobb kamra hipertrofiassd valik (,,fallotizalodik™), a kamrai sovényhianyon
keresztiil a sont megfordul, (a sziv ,.fallotizalodik™), vagy csokkent tiidokeringéssel jaro
szivtejlodési rendellenesség miatt készitett systemo-pulmonalis sont obstrukcidja, valamint
miden olyan elvaltozas, amely a tiidokeringés elégtelenségét fokozza, a hipoxia €s a ciandzis
sulyosbodasaval jar.)

Jobb-bal sont esetén miden olyan behatas, amely a szisztémas vaszkularis rezisztenciat
csOkkenti, a jobb-bal sontdt, és igy a szisztémds hipoxia /ciandzis/ mértékét is noveli; az
intrathoracalis nyomds emelkedése (pl. siras), valamint a tachycardia hasonlo
kovetkezményekkel jar. Ezzel ellentétben, a szisztémds rezisztencia emelkedése a
tiidoperfuzid novekedéséhez vezet, €s igy a hipoxia csokken.

A ciandzis mértéke nemcsak az artérias szaturacio, hanem a hemoglobin mennyiségének is
fliggvénye: 5 g% redukalt hemoglobin az artérids keringésben, mar ciandzist okoz; az
ilyenkor adott transzfiizi6 nemcsak a hemoglobinszintet és a vér oxigéntartalmat emeli, de a
cianozist is fokozza.

A jobb-bal sont a beteget allandé nagyvérkori embdlia-veszélynek teszi ki; ezért mind az
alakos elemek, mind a leveg6 keringésbe jutasat megeldzendd, iv. Giton volument csak filterek
kozbeiktatasaval tandcsos adni; a baktériumsziirék pedig a jobb-bal sontok esetén gyakori
agyi abscessusok kialakulasanak veszélyét csokkentik.

3. Transzpoziciok

Transzponalt keringésrél fiziologiai értelemben akkor beszéliink, amikor az artéria
pulmonalisban az O2-szaturaci® magasabb, mint az aortdban. A transzpozicio tipikus
képviseldje a nagyartériak teljes (d) transzpozicidja, ahol a jobb kamra folytatasat az aorta, a
bal kamraét pedig az artéria pulmonalis képezi, azaz atrioventricularis konkordancia és
ventriculoartérialis  diszkordancia 4ll fenn. Az emlitett morfoldégiai anomalia
kovetkezményeként a normalis keringéskeresztez6dés elmarad, és a két vérkor kontinuitasa
helyett azok onmagukba visszatérd, egymastol fiiggetlen parhuzamos keringést alkotnak, a
szisztémas keringésben csak deszaturalt, a pulmonalisban csak szaturalt vért keringeltetve.
Nyilvanvald, hogy ez az allapot az élettel Osszeegyeztethetetlen: tlélésrdl csak akkor lehet
sz0, ha a két keringés kozott valamelyik (pitvari, kamrai, nagyartériak) szinten mind bal-jobb,
mind jobb-bal iranyu sont kialakulhat, azaz a keringés ,,keresztez6désére” valahol lehetdség
nyilik.

Mig a soros keringés esetén mindkét vérkor perctérfogata sziikségszeriien azonos,
transzpozicioban (parhuzamos keringés) a kis- ¢és a nagyvérkor diszkontinuitasa
kovetkeztében azok perctérfogata nem torvényszerlien azonos; a kétiranyu sontkeringésnek
perctérfogat az effektiv szisztémas keringés (jobb-bal sont) nagysagaval, ez pedig az effektiv
pulmonalis keringés (bal-jobb sont) nagysagéaval lesz azonos.

4. Obstrukcioval jaré6 VSZR*

Obstruktiv  VSZR leggyakrabban a szivbillentylikon jelenik meg, de sub-, illetve
supravalvularis stenosis is eléfordul. A sziikiiletek klinikai jelentoségét azok elhelyezkedése,



sulyossaga, tarsvitiumok jelenléte, a beteg kora és a myocardium allapota (gradiens!)
nagymértékben befolyasolja. A felndttkorban manifesztaloédod aortabillentyti-sziikiilet oka
donto tobbségében a velesziiletetten kéttasakos (bicuspidalis) billentyti.

Szlkiilet/atresia a keringés barmely részén (altalaban a fejlodéstani szegmentumok
hataran): a nagyvénakban/artéridkban, a jobb/bal pitvarban (cor triatriatum), a tricuspidalis
billentytin (tricuspidalis atresia), a jobb kamraban (Fallot-tetralogia), a pulmonalis billentyiin
(valvularis pulmonalis stenosis/atresia) és a pulmonalis erek kiilonb6z6 szakaszain, a mitralis
billentytin, a bal kamrai kidramlas kiilonb6z6 szintjein, valamint az aorta egyes szakaszan (pl.
aortaisthmus) tdmadhat.

A szikiiletek kovetkezményeire jellemzd, hogy a szlkiilet eldtti sziviireg(ek)
hipertrofidjdhoz vezetnek, mig a nagy gradienst okoz6 sziikiiletek poststenoticus szakaszain,
az er0s sugari turbulencia /,jet”/ hatasara tagulat alakul ki. Az atrioventricularis
billentytiszlikiiletek kovetkeztében 6déma (tricuspidalis billentyli szilikiilete esetén ascites,
mitralis billentyll sziikiilete esetén tiidoedema), semilunaris billentytisziikiiletet kovetden az
érintett kamra hipertrofidja jon létre.

A szikilettd]l proximalisan, illetve distalisan fekvo sziviiregek kozott nyomaskiilonbség
tamad, amelynek nagysaga a sziikiilet sulyossaganak és a myocardium allapotanak, illetve a
pillanatnyi verd/perctérfogat fiiggvénye; szedalt allapotban vagy alacsony ejekcids frakcio
esetén kisebb. A transvalvularis nyomdasgradiens Doppler-EchoKG, vagy szivkatéterezés
utjan becsiilhetd meg. Amennyiben nem lehet megbizhatéan mérni a nyomasgradienst, arra a
szamitott billentyii-area nagysagabol lehet kovetkeztetni.

5. Agenéziak

Az agenéziaval /fejlodési hiannyal/ jar6 VSZR sajatos hemodinamikai jellemzokkel birnak.
Példanak az univentricularis /egykamraju/ szivet emlitjiik, Ertelemszer(i, hogy ilyen esetben a
meglévé kamra a szisztémas keringés fenntartasat kell biztositsa. Agenézia esetén a magzati
keringés az interatrialis /foramen ovale/ és interarterialis /ductus arteriosus/ Utjan a szervek
vérellatasa és fejlodése nem szenved zavart. A sziiletést kovetden ezeknek a sontoknek a
funkcidja tovabbra is életmentd fontossagu és hemodinamikiai szerepliket mind a jobb, mind
a bal kamra hidnyaban biztositani kell.

*A szivbillentyl-elégtelenség kovetkezményeinek klinikai vonatkozasait a sziikiileteknél
emlitettekhez hasonlo tényezdk (lokalizacio, sulyossagi fok, életkor, myocardium allapota)
hatdrozzak meg. Kovetkezményei az érintett sziviiregek volumenterhelését okozzdk (nagy
sziv!), hemodinamikai jellemzdi a felndttkori vitiumoknak felelnek meg.
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