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Nem a miitéttechnika a ,,nagy mutatvany”

Mar hazankban is elképzelhet6
a gyermekkori szivatultetés

A Gottsegen Gyorgy Orszdgos Kardiologiai Intézet Gyermek-
sziv K6zpontja Eurépa tiz legjobb gyermekkardioldgiai centru-
manak egyike. Vezetdje, dr. Szatmari Andras reményei szerint
hamarosan gyermek-szivtranszplantaciét is végezhetnek.

B Miért nem keriilbetett sor eddig
Magyarorszdgon gyermekkori
szivatiiltetésre?

— Szamos feltételnek kell telje-
siilnie ahhoz, hogy egy orszdg
sikerrel vagjon bele ebbe a miitét-
be. A gyogyit6é team tagjainak el
kell jutniuk arra a szakmai szin-
vonalra, amit ez a specialis tertilet
megkovetel. De tudni kell, hogy
nem maga a mitéttechnika a
»,hagy mutatvany”. A feladat
szakmai és logisztikai szempont-
bol egyarant joval Osszetettebb.
A beteget életben kell tartani a
mtétig, megfelel§ posztoperativ
kezelést, és persze az utégondo-
zassal hosszu tavon jO életmindsé-
get kell szamdra garantalni.

B Mi az, ami madr adott?

— Magyarorszagon szerencsére
még létezik a jol szervezett gyer-
mekkardiolégiai gondozohalozat,
a kollégak hozzank kuldik a spe-
cidlis eseteket; az orszagban
példaul csak mi alkalmazunk
velesziletett szivhibak, példaul
pitvari szeptumdefektus megolda-
sara szivkatéteres intervenciot.
Ennek koszonhetSen az elmult tiz
évben felkiizdottilk magunkat —
az elvégzett mitétek/beavatkoza-
sok szdma, tipusa, komplexitasa
alapjan — Eurdpa élvonaldba, az
els6 tiz gyermekkardiologiai koz-
pont kozé. Ezeket a specialis be-
avatkozdsokat a szinvonalas elld-
tds, vagyis a beteg biztonsiga
érdekében  csak  viszonylag
nagyobb forgalmi - tizmillié
lakosra szimolva 500-600 mitéti
esetszammal biré — centrumban
szabad elvégezni. Mi a Gyermek-
sziv Kézpontban kortilbelal ennyi
mitétet végzink évente.

B Nézziik a mdsik oldalt. Mi
hidnyzik a gyermek-szivtransz-
plantdcichoz?

— A kozbeszédben miszivnek
nevezett mesterséges keringésta-
mogatd rendszer nélkiill nem sza-
bad villalni a gyermek-sziv-
transzplantaciot. Az eszkoz on-
magdban egy felnGtt-szivatiiltetés
teljes 4ranak tobbszorosébe,
vagyis tobb mint 100 millio
forintba keriil. Igaz, egyszeri beru-
hazds, 4m hossza tdvon megtériil,
hiszen gyermek- és felnGttkori
mitétekhez egyarant hasznalhat-
nank.

B Ha minden feltétel adott lesz,
koriilbeliil hany gyermeken se-
githetnek?

— Hazankban a miitéttel tovabb
mar nem korrigalhat6 szivfejlgdé-
si rendellenességek miatt évente
ot-tiz gyermek esetében kellene

ezt a mutéti technikat alkalmaz-
nunk. Szamukra kizdrélag az atil-
tetés jelentené a gyogyuldst. Ez a
miitéti szam financialis szempon-
tok alapjan éppen a megtériilés

keresztil kertiltek hozzdnk a bete-
gek; ellatasukért annyi pénzt kap-
tunk, amennyit az Orszagos
Egészségbiztositasi Pénztir (OEP)
fizetne egy magyar allampolgdr
kezeléséért. A szerbek viszont
maganbetegként jonnek hozzank.
Az Eurépai Unioén belil csak
akkor tudunk vezetd pozicioba
kertlni a térségben, és ezzel tobb-

hataran all. Berlinben, Eur6pa
legjobb és legnagyobb forgalmua
transzplantaciés kozpontjaban
70-80 szivatultetést végeznek
évente, ebbdl 15-20-at gyerme-
kekben. Innen nézve a mi terviink
sem kevés. SGt, ha hozzavesszitk
azt, hogy a horvit ,,piacon” mar
masodik esztendeje jelen vagyunk,
vagyis tavaly kilenc beavatkozast
végeztunk szimukra — a magyar-
orszagi finanszirozasi arak helyett
vilagpiaci arakon -, akkor senki-
ben nem meriilhet fel az a kérdés,
hogy megéri-e beszerezni egy ilyen
késziiléket. De Horvatorszagon
kivil Romaniabél, Karpétaljarol,
a Délvidékrdl, Szerbidbdl érkezs
gyermekeket is ellatunk. Roma-
niabol a Segitd Jobb Alapitvanyon

letbevételt termelni intézmé-
nyunknek, ha rendelkezésiinkre
allnak azok a specidlis eszkozok,
melyeket a ndlunk szegényebb
allamok nem tudnak beszerezni,
fenntartani. Oner6bsl ma még
erre képtelenek vagyunk.

0 Ennyi gyermeket kiilfoldre is le-
hetne szallitani...

— Nem utols6 szempont a taka-
rékossdg, de ha csak kizardlag a
hazai beavatkozasok finansziroza-
sat vesszuk alapul, akkor is igen
elgondolkodtatdé eredményre ju-
tunk. Kilfoldon 250 ezer eurdba,
azaz 60 millié forintba kertl egy
atiiltetés. Szamitdsaink szerint itt-
hon - keringéstamogatd eszkoz
beruhdzdsa nélkul — egy gyermek

s,

szivtranszplanticiéjat 15 millié
forintbol lehetne elvégezni. A ke-
ringéstamogat6 eszkoz beszerzési
arat figyelembe véve — tizbdl két
esetben lenne ra szitkség — az atiil-
tetés koltsége nem haladnd meg a
40 milli6 forintot. Az elébb emli-
tett érveken tul az is fontos lenne,
hogy az allam a lehets legmaga-
sabb szintd ellatast sajat hazdjiban
garantalja allampolgarai szimara.
A beruhdazas részleteirdl jelenleg is
folynak a targyaldsok az OEP-pel,
de az biztos, hogy csak akkor vesz-
sziik fel ,repertodrunkba” a
transzplanticiét, ha minden felté-
tel és eszkoz adott lesz hozza.

B Lenne elegendd donor?

— Egy gyermeknek sokkal nehe-
zebb donort talalni, mint egy fel-
néttnek, fuggetlenil attdl, hogy
hazai vagy nemzetkozi donorha-
l6zat keretében kerestink szervet.
Egyrészt a gyermek nem jogi sze-
mély, a sziillének kell nyilatkoznia
a dondciordl, ami — az egészség-
tgyi kultdra hidnya miatt — itthon
disszonans érzelmeket vélt ki.
Masrészt kulon nehézséget jelent-
het a méret. Ez azonban inkdbb
akkor lesz majd valés probléma,
ha szakmailag eljutunk oda, hogy
mar nem csak kora tinédzserkor-
ban mitiink — a szivizombetegség
altalaban ekkorra kertil olyan sta-
diumba, hogy mar csak a transz-
plantdacié  segit. Tizenévesen
ugyanis altaliban betiltethets a
felnSttsziv is. Egy négyéves gyer-
mek azonban legfeljebb egy tiz-
éves szervét kaphatja meg.

B Csak pénztol és donortdl fiigg
tehdt, hogy lesz-e hazdnkban
gyermek-sziviranszplantdcio?

— Mit sem ér a jo forrdselosztas,

a megfelels eszkozallomany és a

korszer( technoldgia, ha a human

erGforrds minGsége nem megfele-

16. A gyermekkardiolégia piaca

Eurépdban nagyon sztik. Kevesen

Németorszagi tapasztalatok

A gyermekkardiologusok képzése Magyarorszagon
évek oOta az eurdpai elveknek megfelelGen torténik,
igy a Németorszagba keriil6 szakemberek kivaloan
megalljak helytiket. Az iranyelvek a két orszagban
azonosak, az ottani vezetS centrumok szakmai el§-
nye azonban tobb téren is tetten érhetd.

A diagnosztikdban az ,élvonalban” maradast a
kardio-MR konny( hozzaférhet&sége, a leguijabb
echokardiografids technikdk azonnali megjelenése

biztositja.

A komplex esetek ,,idedlis” megoldasat teszi lehe-
tévé a katéterintervencids és miitéti beavatkozasok
egyidejli alkalmazdsa (un. hibrid technikdk, pl. bil-
lentyds erek, pulmonalis sztentek intraoperativ behe-
lyezése), amelyre ndlunk még csak elvétve volt példa
az ehhez sziikséges mobil rontgendtvildgité hidnya

miatt.

kialakulé késdi, sulyos kamraelégtelenség kezelésé-
ben mutatkozik. A vildgviszonylatban is kiemelkeds
berlini kozpontban gyakran és igen j6 eredménnyel
alkalmazzik a sajat fejlesztésd, csecsemd8knél is biz-
tonsaggal hasznalhato, teljes perctérfogatot biztositd
(igy a bal vagy mindkét szivkamrat helyettesiteni
képes) miszivet (Berlin Heart). A huisz éve miikodd
szivtranszplantdciés program sikerét is részben a
»misziv”-programnak koszonheti.

A kiemelkedd tudomdnyos munka hatterét az

A legnagyobb kiilonbség a szivizombetegségek, a
nem operdlhatd szivhibdk és a mitéteket kovetSen

——

extra finanszirozas (az egyéni Osztondijak lehet&sé-
ge, a tudomanyos munkat végz&k szamara biztosi-
tott extra statusok léte) jelenti.

A hazai gyermekkardioldgia jovGjét tekintve a leg-
jelentGsebb hatranyunk az orvosok és nGvérek tarsa-
dalmi és anyagi megbecsiilésének hidnya.

DR. ABLONCZY LASZLO

Gottsegen Gyorgy Orszagos Kardiolégiai
Intézet, Gyermeksziv Kézpont

vagyunk a szakmdban. Ha a csa-
patunkbdl tdvozna egy kulcs-
ember, nem taldlnék helyette vele
azonos szinten dolgozd mdsikat.
Gyenge az utdnp6tlds, ami az or-
vosképzés szinvonaldn és a medi-
kusok hozzdallasin is maulik.
Egyre kevesebben maradnak a kli-
nikumban, még kevesebben men-
nek gyerekgydgyasznak és Sk is
sok gyermekgyogyaszati szakteri-
let kozil valaszthatnak.

B Mindezek fényében milyennek
latja a hazai gyermekkardiolo-
gia jovojéts
— Sajnos nem vagyok biztos

benne, hogy 6t év mulva is ugyan-

ott tartunk majd, mint ma. Egy
frissen végzett orvos kiképzése
gyakorlott gyermekkardiologussa
minimum 10 év — 5,5 év a gyer-
mekgyodgydsz-szakvizsgaig, ez-
utan kezdddik a haroméves gyer-
mekkardiolégiai  szakképzés.

Ezen a ponton mar én sem kony-

nyitem meg a dolgot, ugyanis

nagyon magasra teszem a mércét

a leendd gyermekkardiologusok

el&tt. Példaul a szakképzés harom

évébdl kettdt nalunk kell tolte-
nitk — ez a vidékieket eleve visz-
szatarthatja. De mire végeznek,

a hivatdsuk gyakorldsihoz sziik-

séges tudas birtokdban lesznek.

Mi ugyanis igyeksziink tanitva-

nyokat nevelni. Ami pedig az élet-

korilményeket illeti, hidba a

szakértelem, a tudds, a gerinc,

nem tudhatjuk, mikor jon el az a

hatdr, amikor azt mondjik a fia-

talok, hogy engednek a kilfold
anyagi csabitdsanak.

DR. LAKI JUDIT,
DR. VARGA ZOLTAN
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Esely a tulélésre

A Gottsegen Gyorgy Orszagos Kardiologiai Intézet Gyermek-
sziv K6zpontjaban tobbéves el6készités utan - a feln6tt-sziv-
atiltetési programmal szoros kooperaciéban - varhatéan
elindulé gyermeksziv-transzplantacio sikere szamos szakmai

tényez6tol fligg.

A gyermekkardioldgia és gyer-
mekszivsebészet folyamatos fejls-
désével a velesziiletett szivfejlgdé-
si rendellenességek ellatdsa foko-
zatosan javult, az utobbi években
nem operalhat6 szivbetegségekkel
viszonylag ritkdn taldlkozunk.
Azonban véltozatlanul problémat
okoznak a szivizombetegségek.
A bal kamra jelentds tdgulataval
és igen rossz pumpafunkci6javal
jaré szivizombetegségek (dilatativ
kardiomiopdtiak) nagyobb része
progressziven zajlik. A gyogysze-
res kezelés és az elektroterapia
(pl. specidlis pacemaker-betlte-
tés) ellenére a beteg allapota
folyamatosan romlik, 4j sziv
betiltetése nélkiil kezelhetetlenné
valik. Ez annak ellenére igaz,
hogy az utébbi években (kezdet-
ben csak a felnéttkardiol6gidban)
a gyogyszeres terdpia szemlélete
jelentGsen megvaltozott. A hazai
és nemzetkozi irdnyelvek kozott
ilyen tekintetben (beleértve a kor-
szer(i elektroterapiat is) nincs
kiilonbség, a végstadiumu kerin-
gési  elégtelenséget azonban

Genomika, diagnosztika, terapia

Egymast erosito

A genomika térhoditasa pontosabba tette a diagnosztikat, a
molekularis mechanizmusok megismerésével javulhattak a
terapias eredmények, a klinikum fejlédése pedig visszahatott a
diagnosztikara - példaul egyre nagyobb igényt tamasztott a
valés idejli, térbeli ultrahangfelvételek készitésére. E kérforgas

fejleményeit mutatjuk be.

Szemléletvaltds tanti lehettiink
az utdbbi években a gyermekkori
ritmus- és ingeriiletvezetési zava-
rok kezelése terén — a felnSttek-
nél tapasztalt kedvez§ hatdsok
utdn gyermekkorban is elGtérbe
keriiltek a katéteres eljardsok és a
beiiltethets eszk6zok. Az implan-
talhat6 defibrillitorok mérete
olyannyira lecsokkent, hogy ma
akar wjszulotteknél is alkalmaz-
hatok.

Mindezt nagyrészt a genomikai
megkozelités térhoditdsa tette
lehet6vé, mivel megnyitotta az
utat a betegségek molekuldris
szint{ jellemzése elStt. Az Gj értel-
mezések titkrében valtozott bizo-
nyos betegségcsoportok osztalyo-
z4sa, finomult a diagnosztika; cél-
zott terapias eljarasok alakithatok
ki, 4j alapokra kerult-kertilhet a
genetikai tanacsadas.

A terapias eljarasok fejlédésével
egyre nagyobb az igény az ultra-
hang (UH) alapt, részletesebb
anatomiai informdciét nyujtod
technikdkra. A képalkotds ming-
ségének javitdsa mellett az elmult
években olyan modszereket is
kidolgoztak, amelyekkel kvantita-

tiv médon meghatarozhatéak a
sziv statikus és dinamikus geomet-
riai jellemz&i. Ezek birtokdban
lényegesen nagyobb hatékonysdg-
gal végezhetdk el az intervencids
kardiologiai beavatkozasok, de a
kvantitativ leletek a hagyomanyos
sebészi és gyogyszeres terapidk ter-
vezése és kovetése kozben is szer-
folott hasznosnak bizonyulnak.

A genomika ,hozomanyai”

A genomika fejl6désének koszon-
hetGen ma mar ismerjik példaul
a kardiomiopdtidk (CM) etiol6-
gidjaban szerepet jatsz6 moleku-
laris mechanizmusokat. A hiper-
trofids forma a szarkomerfehérjé-
ket (B-miozin nehézlanc, a-tropo-
miozin, miozinkot§ troponin-C
és -I) kédold gének mutacidinak
kimutatdsa alapjidn szarkomer-
betegségnek tekinthetd, ami a
miokardium  kontrakcidjdhoz
sziikséges ,,erOgenerdlds” zavara-
val jar. Hasonloképpen szarko-
merbetegség a familidris idiopa-
tids restriktiv CM is, ahol a tro-
ponin-I mutacidja igazolhatd.
A dilatativ CM familidris formdi-

transzplanticié nélkul nem lehet
tovabb kezelni. A gyermekkori
szivatiltetéshez valé hozzaférés
eddigi hidnya nemcsak szakmai-
lag és erkolcsileg, de — az Eur6pai
Uni6 tagjaként —jogilag is kifoga-
solhaté.

A szivtranszplantici6 nem
tokéletes megoldds, a recipiens
nem gyoégyul meg téle, hanem
kronikus beteggé valik, a korsze-
rd immunterdpia mellett azonban
életminGsége az esetek dontd
részében kivalo. A sebészi felké-
szultséget nem lebecsiilve, a meg-
felel§ szervallokicion tal, a
transzplantacié utdani hosszu
tavu tulélést leginkabb az utdoke-
zelés mindsége hatdrozza meg.
Ennek megfelelGen a nagyobb
eurdpai centrumok teljes koltség-
térités mellett sem vallaljdk az
atultetést olyan orszdgok betegei-
nél, ahol az utdégondozds nem
megoldott.

A gyermekkori szivatiiltetések
varhat6 szama hazankban is joval
alatta marad a felnGttkorinak.
Mégis miért olyan nagy jelent8sé-

teruletek

ban erdatviteli zavarrdl van szo; a
mutdciok a sejtvaz fehérjéinek
(disztrofin, kardidlis aktin, dez-
min, &-szarkoglikdn) génjeiben
taldlhatok. ARVC-ben a sejteket
0sszekots fehérjéket (plakoglo-
bin, dezmoplakin, plakofilin)
kédolé  génekben igazolhatok
koros eltérések.

A potencialisan hirtelen szivha-
lalhoz vezet$ kongenitalis aritmo-
gén korképekrdl (a hosszu és a
rovid QT-szindromarél, a kate-
kolaminerg polimorf kamrai
tachycardiardl vagy a Brugada-
szindrémarol) ma mar példdul
tudjuk, hogy koéros kardidlis
kalium- és natriumcsatorna-
miikodésben megnyilvanul6 gén-
mutdcidk okozzdk. Kovetkezmé-
nytik, a megnyult kamrai repola-
rizacié hajlamositja a beteget
szink6péra, torsade de pointes
tipusu polimorf kamrai tachycar-
didra és hirtelen halalra. A geneti-
kai karakterizalds révén az egyes
alcsoportok klinikailag is jelle-
mezhetdk, és életmddbeli tana-
csok javasolhatok a betegnek, st
Uj terdpias modozatok is kifej-
leszthet8k. Erre a legjobb példa a
hosszi QT-szindréma, amelynek
hét altipusa koziil az 1-esben
(LQT1) a malignus kamrai rit-
muszavarok inkdbb fizikai terhe-
lésre, mig LQT3-ban dontSen
alvaskor jelentkeznek. Az elSbbi
altipus az egyik kdliumcsatorna

——

funkciovesztése miatt alakul ki,
igy teoretikusan e csatorna akti-
vatora masodik vonalbeli szer-

» Folytatds a 14. oldalon

gli az 4j program? A gyermek-
kori transzplantaciora alkalmas
szervek szama, érthet§ okokbdl
hazankban is korlatozott. Ennek
megfelelGen a transzplantdcids
vardlistan akdr egyéves varako-
zasra is fel kell késziilni. Ezt az
id6t keringéstamogatd eszkozok
hidnydban a beteg gyermek nem
éli tal. A ,,nyugati” orszdgokban
évek ota rendelkezésre allnak
azok a teljes keringéstamogatast
lehetSvé tevd, betltethet ,,mi-
szivek”, amelyek stabil keringés
mellett a sziikséges varakozdsi
id6 megélését lehetSvé teszik. Az
igen nagy koltséggel jard, de élet-
mentd$ ,misziv”’-program beve-
zetése, a gyermeksziv-altiltetésen
tal, a Gyermeksziv Kozpont egyik
els6dleges céljava vilt.

A szivtranszplantdcidohoz kap-
csol6do keringéstamogatd eszko-
z0k hozzdférhet&ségének fontos-
sagadt akkor értjuk meg, ha az
egyébként banalis virusfertGzé-
sekhez (akar varicellihoz) kap-
csolodé virusmiokarditisszel ta-
lalkozunk. A koérkép olyan fulmi-
ndns lehet, hogy a gyermeket
néhany nap alatt, akut keringési
elégtelenség miatt elveszitjuk.
Ilyen esetben a transzplanticid
csak akkor segit, ha id6ben meg-
taldljuk a donort.

A beiiltethets keringéstamoga-
td eszkoz azonban nemcsak arra
alkalmas, hogy a tervezett transz-
plantdciéig a Dbeteg életben
maradjon, de a virusfert&zés gyo-
gyuldsaval a szivizom is regenera-
l6dhat, a ,,m{isziv” eltivolithat6-
va valik, és a gyermek meggyod-
gyul szivtranszplantacié nélkil.

A berlini Deutsches Herzzent-
rumban eltoltott gyakorlatom
alatt (ldsd Németorszdgi tapasz-
talatok cimii irdsunkat) tobbszor
is lattam hasonlé sikeres ,,mi-
sziv”-eltavolitdst, ami a jelenleg
hazankban még inkurabilis beteg-
ség teljes gyogyulasit jelenti.

DR. ABLONCZY LASZLO

Foté: iStockphoto
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ROVIDEN

Szivbillenty(it lehet létrehozni a
magzatviz Gssejtjeibol, amelyet
azonnal belltetnek a sziletés utan.
A zUrich-i University Hospital kardiolo-
giai kutatasi részlegének igazgatdja,
dr. Simon Hoerstrup szerint a méd-
szerrel Uj tavlatok nyilnak a congenita-
lis szivhibak kezelésében. Jelenleg az
Ujszllottek egy szazaléka sziletik ilyen
rendellenességgel a vildgon — az Egye-
sult Allamokban ez évente 36 000
beteg Ujszulottet jelent. Korulbeldl
egyharmaduknél van szlikség opera-
ciora. Ultrahanggal a hiba mar a 20.
terhességi héten diagnosztizalhato.
A sajat Gssejtekbdl készitett billentyd
nem valt ki immunreakcioét és képes
egyutt novekedni a szervezettel.
American Heart Association

Hatvan szazalékkal n6 a gyermek
velesziletett szivbetegségének esélye,
ha az anya a terhesség elején dohany-
zik. A novemberben k6zolt vizsgalat
szerint, ha az anya a graviditas hato-
dik hetében vagy késébb hagyja el
karos szenvedélyét, akkor életkoratdl,
vitaminokban gazdag taplalkozasatol
flggetlenul és alkoholfogyasztasanak
felfliggesztése ellenére is ekkora a
veszély. A terhesség legelején, amikor
a sziv alapstrukturéja kialakul, a pasz-
sziv dohdnyzés is hasonlé kockazatot
jelent — allitja a vizsgalatot vezetd
Sadia Malik professzor (University of
Arkansas, Little Rock).

HealthDay

A gyermekkori szivmiitétek utani
hiperglikémia hosszaval né a mor-
biditds és a mortalitds — hétnapos
fennéllasa utan a betegségek kialaku-
ladsanak esélye kozel 100, a halal
bekdvetkeztének 50-60 szazalékos az
esélye. Az Ohio Egyetem (Columbus)
munkatarsainak retrospektiv elemzése
szerint a csecsemd&korukban (atlago-
san 4,3 hénaposan) operéltak 11 sza-
zalékat veszitették el, a glukdzanyag-
csere-zavar elhtizédéasaval aranyosan
n6tt a maj- és veseelégtelenség, a fer-
t6zések, a kozponti idegrendszeri ese-
mények valdszinlisége. A dializis szik-
ségessé vélasa szintén aranyban allt a
hiperglikémia hosszaval.

Critical Care Medicine

Eletmentd lehet velesziletett szivbe-
tegség esetén a sildenafil citrat. Az
erektilis diszfunkcié kezelésére kifej-
lesztett Viagrat 15 gyermeknek adtak
be ausztral orvosok az intenziv oszta-
lyon, miutan az életben maradasuk-
hoz szlkséges nitrogén-monoxid-
(NO-) terdpiat valamilyen okbol nem
kaphattak. A gyogyszerrel ritkdbban
jelentkezett a nitrogénkezelés életve-
szélyes szovédményeként gyakran ki-
alakuld pulmonalis hipertenzio, és
atlagosan 98-rél 28 orara csokkent az
elkertlhetetlen mechanikus Iélegez-
tetés idGtartama. Az Ujszulotteknek a
nitrogénterapidra jellemz®, atlagosan
190 6ra helyett 50 ¢rat kellett intenziv
osztalyon toltenidk.
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ként terdpidsan alkalmazhat6va
valhat. LQT3-ban viszont egy
natriumcsatorna  talmikodése
vezet hasonl6 klinikai képhez — itt
az elsGdleges béta-blokkold keze-
lést natriumcsatorna blokkold
hatassal is rendelkez8 gyogyszer-
rel (pl. mexiletin, flecainid) érde-
mes szikség esetén kiegésziteni.
A szivfejl6dési rendellenességek
pontos okdt és genetikai hatterét
az ut6bbi iddk fejlédése ellenére
sem ismerjiik teljesen. Szamos gén
mutacidjat hoztik osszefiiggésbe
szivfejlédési rendellenességekkel,
bar legtobbszor egy adott muticio
tobbféle kardidlis fenotipushoz

vezethet. Megfigyelések szerint
példaul harom, normal kortilmé-
nyek kozott egymassal kolesonha-
tasba 1éps, transzkripcids fehérje
génjének  (TBXS5, NKX2-§,
GATA4) mutdciéi szekundum
tipusu pitvari sovényhianyt okoz-
nak. A sejtadhéziés molekulat
kédolé CRELD1 gén muticidi
pedig a pitvar—kamrai szeptum
defektusahoz vezethetnek. A szig-
néaltranszdukciéban szerepet jat-
sz0 SHP-2 fehérjét  kodolo
PTPN11 gén hibaja Noonan-
szindrémaban pulmonalis szten-
zissal hozhat6 osszefuggésbe, és
megtaldlhaté a LEOPARD szind-
romas betegek szervezetében is.

Osszességében feltételezhetd,
hogy a kardialis morfogenezis
szempontjabdl kritikus gének egy-
szeres nukleotid-polimorfizmusai
és mutacioi hajlamositanak bizo-
nyos strukturalis szivhibak kiala-
kuldsara.

Nem gyoégyszeres
ritmuszavar-kezelés

Ezen a téren a legnagyobb 4ttorés
a szupraventrikuldris tachycar-
didk kezelési stratégidjaban kovet-
kezett be. A tiineti (gyogyszeres)
kezeléssel szemben az oki terdpia,
vagyis az aritmia ,goécanak” -
ilyen a jarulékos pitvar—kamrai
(AV) vezetSOnyalab, a kettGs AV-
csomo-fizioldgia, az atriotomids
heg — katéterabldcids eliminaci6ja
lett az elsGdleges cél. Ez az isko-
laskortol kezdve jelent terapids
alternativat.

Az ablacio leggyakrabban
radiofrekvencids energiaval (RF)
torténik, ilyenkor a katéter csticsa

és a bdron elhelyezett indifferens
elektrod kozotti alacsony fesziilt-
ségll egyendram okoz a katéter
cstcsandl hdmérséklet-emelkedést
és termikus szovetkarosodast.
Gyermekkorban és a His-koteg
melletti jarulékos nyaldbok esetén
az irreverzibilis kdarosodas és a iat-
rogén AV-blokk elkertlése célji-
bol azonban krioablacié javasolt.
Ilyenkor a katéter végét folyékony
nitrogén gz halmazillapotuva
alakulasa hiiti le.

A masik nagy valtozds a vele-
sziiletett ioncsatorna-betegségek
terdpidjaban  kovetkezett be.
A kiilénféle csatornakat kodold
gének leggyakoribb mutécidinak
kimutathatéva valasaval nemcsak

a genetikai szlirés és a diagnoszti-
ka alapjai biztosabbak, hanem
példdul az implantdlhat6 kardio-
verter defibrillatorok (ICD) alkal-
mazdsanak indikdcidja is. (Tiné-
dzserkortdl kezdve a betiltetés — a
felnSttkorhoz hasonléan — transz-
vazalisan torténik, kisebb gyerme-
kek esetén epikardidlisan juttat-
hatjuk helyére az eszkozt.) A tech-
nika alkalmazhatésiganak also
hatdra mara elérte az Gjsziilottek
testméretét.

A velesziiletett III. fokua atrio-
ventrikuldris (AV) blokk tjszii-
lottkori pacemaker-terdpidja mar

tott, hogy a kamramiikodés elekt-
romos reszinkronizacidjaval — a
felnSttkorhoz hasonléan — a sziv
szisztolés funkcidja is javul.

Ultrahang alapu
képalkotas

Az ut6bbi évek technoldgiai szd-
mos olyan mutaté6 nem invaziv
mérését teszik lehet&vé, amelyet
eddig csak drdgan és invaziv be-
avatkozdssal vagy csupdn erGs
kozelitéssel (jobb kamrai térfogat,
ejekcids frakceid) tudtunk meghati-
rozni. A szivizomzat miikodési
dinamikajinak ismerete kiemelke-
dden fontos példaul az iszkémidas
szivbetegség diagnosztizalasakor, a
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regiondlis falmozgaszavar fokanak
kvantitativ jellemzéséhez, a karo-
sodott szivizomteriilet életképessé-
gének vizsgdlatihoz vagy akir a
stressz-echokardiogrifia eredmé-
nyeinek szdmszerdsitéséhez.

Az 4j technikdk egyike a rész-
ben az echokardiografias gyakor-
latban mar rutinszeriien végzett —
a miokardium egyes szegmentu-
mainak mozgasi dinamikajat leké-
pez8 — szoveti Doppler-vizsgala-
tokra (TDI-re) épulG ,,strain rate
imaging” (SRI). A sziv mozgasa
vizsgalhat6 vele, azonban nem az
izommozgds sebességét hatarozza

ezek a pontok tavolodnak vagy
kozelednek, aminek kovetkezté-
ben a koztiik 1év3 szakasz defor-
maldodik. Ezt a deformaciot nevez-
ziik ,,strain”-nek, mig idSbeli ala-
kulasat ,,strain rate”-nek.

A ,speckle tracking” mddszer
segitségével TDI felhasznalasa
nélkiil is kiszdmithat6 a deformd-
ci6 foka. Ebben az esetben az
egyes pontok sebességét nem
Doppler-elven mérjitk, hanem az
izomfal 2D B-mé6du képén meglé-
vG szemcsézettségi mintazat idd-
beli kovetésével. Az egyes pontok
elmozduldsabol a mintavételi id3
ismeretében sebességérték kalku-
lalhaté. Lehet8ség van a verGtér-
fogat megbecsiilésére is a mitralis
anulus mozgdsi sebességének
ismeretében.

A haromdimenzios (3D) lekép-
zést lehetdvé tévs, ultrahang alapu
képalkoté berendezések elsg és
masodik generdcioi a kétdimen-
zi6s B-médua képszeleteket hasz-
naltdk a 3D kép felépitéséhez.
A 2D szeletek rogzitése nem azo-
nos idépillanatban tortént, igy ter-
mészetesen a valds ideji (real-
time) miikodés sem volt elérhetd.
Tekintettel arra, hogy a sziv alak-
ja, pozicidja a szivciklus soran val-
tozik, az egyes 2D szeleteket a
szivciklussal és a 1égzési mozga-
sokkal szinkronban kellett rogzite-
ni, ami tovabb novelte a technika
idGigényességét, pontatlansigat.
A midsodik genericids késziilékek-
nél ezen javitott a transzducerben
1évé kristalysor igen nagy sebessé-
gl mechanikus roticidja. Néhdny
éve a ,matrix phased array”
transzducer megjelenésével meg-
valosult a valds idejd 3D echokar-
diograf. Ebben az esetben a transz-
ducerben 1évé kristalysor 2D mat-
rix elrendezése lehetvé teszi egy
térszegmens valds idej letapoga-
tasat, és él6 3D képet ad. A sziv
abrazolasa még ezzel sem teljesen
valés idejt, ezt ugyanis négy sziv-
ciklusbdl nyert térszegmens egye-
sitésébdl allitja el§ a késziilék. Az
RT3D technikdnak nevezett mod-
szer a hagyomdnyos 2D techni-
kdknal pontosabb anatémiai abra-
zolast tesz lehet&vé, amely elsGsor-

Gyodgyszeres terapia

A gyermekkori szivelégtelenség gyogyszeres kezelése kulonosen nehéz feladat, tobbek kozott azért, mert figyelembe kell

venni, hogy a névekedés soran valtozik a gyogyszerek metabolizmusa, kivélasztasa és szervezetbeli eloszlasa. Raadasul az 4j

terapias eljarasokat inkabb felnétteken tesztelik, a gyermekkori vizsgalatokhoz altaldban kevés az esetszam és az anyagi

tdmogatas. Egyre inkabb terjed a gyermekgyo6gyaszatban is az angiotenzin receptorblokkolék, az aldoszteron-antagonisték,

a béta-blokkolok és a natriuretikus peptidek hasznalata. Az Gjabb tipust szerek kozil a kalciumérzékenyitékhoz, az endo-

telinreceptor-antagonistakhoz (kilonosen pulmonalis hipertoniaban), a vazopresszin-antagonistakhoz, a tumornekrézisfak-

tor-gatlokhoz és a neutralis endopeptidaz gatlokhoz fliznek nagy reményeket, de sokat varnak a farmakogenomika fejlé-

désétol is.
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régi és jol bevdlt, ugyanakkor
egyre nyilvanvalobb, hogy néhany
esetben honapokkal-évekkel a
betltetés utan dilatativ kardio-
miopdtidra emlékeztetd szisztolés
diszfunkci6é alakul ki. EgyelGre
nem tudjuk, hogy mindez az
immunrendszer kozvetitésével
jon-e létre és az alapbetegség
része, vagy a pacemaker indukalta
koros depolarizicid kovetkezté-
ben kialakul6 kardiomiopatidrol
van sz6. Az viszont mar bizonyi-

——

meg, hanem az id§ figgvényében
egy adott szakasz deformacidja-
nak fokdt, ami a miokardium
falanak kvantitativ dinamikai jel-
lemzését teszi lehet&vé.

Ez a deformaci6 tgy jon létre,
hogy a szegmentum egyes pontjai-
nak az egymdashoz viszonyitott
sebessége nem nulla. Masképp
fogalmazva: az egyes pontok
sebessége eltér egymdstol, a szeg-
mentumon beliil sebességgradiens
alakul ki. A fentiek kovetkeztében

ban a bonyolult kongenitélis mal-
formaciok geometridjanak elemzé-
sében nyujt segitséget. A technikat
elsGsorban pitvari, kamrai defek-
tusok preoperativ diagnosztikaja-
ban, illetve patoldgias szivbillen-
ty-morfolégia vizsgalatiban al-
kalmazzak a gyermekkardioldgiai
gyakorlatban.

DR. SZEPESVARY ESZTER,
DR. KORNYEI LASZLO, DR. CZEILINGER ZSOLT

Gottsegen Gyorgy Orszagos Kardiologiai
Intézet, Gyermeksziv Kézpont



