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Az intrauterin echokardiografiis és MR-diagnosztika fejl§dése napjainkban jelentds szerepet tulajdonit mir az els§
trimeszter idejében kimutathaté aortaiv-fejlédési rendellenességeknek. Célunk volt részletezni a vascularis gytrtk
megjelenési formait, ezek kiilonb6z életkorokban jelentkezd tlineteit, sebészi kezelését, hogy hozzijarulhassunk a
helyes felviligositishoz, mely alapvet§ lehet a sziilés helyének megvilasztisiban, igy meghatirozhassik a magzat
sorsat, perinatalis ellatdsat. A situs inversust6l eltekintve a jobb oldali aortaiv jelenléte mindig felhivja a figyelmet
vascularis gytrd, tarsul6 szivhibdk, genetikai betegségek, kromoszémaanomaliak jelenlétére, tehat a magzat tovabbi
vizsgalata sziikséges. KettSs aortaiv esetén jelentkezhetnek olyan silyos tiinetek, melyek a megsziiletés utin, kora
csecsembkorban sebészi beavatkozast igényelhetnek (sziikséges lehet a sziilés helyének megvélasztisa!). Az aberrdns
jobb arteria subclavia 6ndlléan nem alkot érgytrtit, a ritkdn tarsul6 truncus caroticusszal csak késébbi életkorban
okozhat sebészi beavatkozast igényl6 enyhe tiineteket.
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Clinical significance of the aortic arch and its malformations from fetus to
adulthood

Nowadays, the development of intrauterine echocardiography and MR diagnostics plays a significant role in aortic
arch malformations detected during the first trimester. Our aim was to detail the manifestations of vascular rings,
their symptoms at different ages and their surgical treatment options in order to determine the fate of the fetus and
its perinatal care. Apart from situs inversus, the presence of the right aortic arch always draws the attention to the
possible presence of vascular rings, associated heart defects, genetic diseases, or chromosomal abnormalities, there-
fore further examinations of the fetus are necessary. In the case of a double aortic arch, severe symptoms may occur,
which may require surgery after birth and in early infancy (it may be necessary to choose the place of birth!). The
right aberrant subclavian artery does not form a ring and may cause mild symptoms requiring surgery at a later age
with rarely associated truncus carotid.
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Roviditések a kétiranyt nyeletést és a bronchoszképos diagnosztikat
CT = (computed tomography) komputertomogrifia; MR = | az 1980-as években elterjedt aortogrifids vizsgalatok
magneses rezonancia tudtdk megerdsiteni. Az akkor elkezdett tudomanyos

feldolgozasok tisztaztak, rendszerezték az aortaiv szabd-
lyos és kéros fejlédésének lehetSségeit, a vascularis gyt-
Az aortaiv és a nyaki nagyerek fejlédési rendellenességei | rik kialakuldsait és megjelenési formait [1]. Nem vélet-
a diagnosztikus technika fejlédésével keriiltek /kertiilnek | len, hogy ckkor kezd8dott el e betegségek gyakoribb
latotérbe. A stlyos stridoros panaszok hatterét kutatva, | felismerése, pontosabb diagnosztizalasa és mutéti korri-
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galdsa [2-5]. A késGbbickben megjelent CT- és MR-
vizsgalatokkal készitett latvinyos anatémiai képek meg-
konnyitik ezen fejl6dési variaciok felismerését. Az
1980-as években tett megallapitasok, hogy a jobb oldali
aortaiv ritkdn fordul el izolaltan, gyakran tarsul vascula-
ris gytrtvel vagy kamrai septumdefectussal tarsuld vele-
szliletett szivhibaval, nem kaptak meg a megfeleld érdek-
16dést [3, 4].

Napjainkban a magzati diagnosztika jelentds fejlédése,
a kétdimenzids mellett a hiromdimenziés echokardiog-
rifia és a magzati MR megjelenése valtozast hozott. E
vizsgalatok segitségével mar az elsé trimeszterben ki le-
het mutatni az aortaivnek és dgrendszereinek normdlis és
kéros eredését, lefutasit, és igy keresni lehet ezek esetle-
ges tarsuldsait genetikai korképekkel és mds, velesziiletett
szivhibakkal. Ha ez sikertl, akkor a ,,viszonylag” kony-
nyen felismerhetd aortaiv-fejlédési rendellenességek fel-
hivhatjik a figyelmet stlyosabb kéros anomalidk keresé-
sére, megszabva a magzat sorsit, a terhesség kihorddsat,
a szlilés helyének megvalasztasit, perinatalis (siirgls sziv-
sebészi beavatkozds sziikségessége!) ellatdsat [7-10].
Ezért fontos annak pontos tisztizdsa, hogy a vascularis
gylird mely formai milyen életkorban okoznak panaszo-
kat, igényelnek miitéti beavatkozast, és mikor sziikséges
esetleg slirgGs Gjsziilottkori mitét.

A kialakul6 aortaiv-anomdlidk a 6 primitiv aortaivpar
tejlédési zavaraira vezethetSk vissza. A ventralis és dorsa-
lis aorta, valamint a 6 ivparat alkoté kiillonbozs szeg-
mentumok kéros nyitva maradasa, illetve részleges vagy
teljes felszivoddsa magyardzza a kiilonb6z6 megjelenési
varidciokat. Normadlisan a jobb dorsalis aorta 7-17-es
szegmentuma és az 1., 2., 3., 5. aortaiv szivodik fel — igy
alakul ki a &al oldali nortaiv és agai: (jobb oldali) arteria
(a.) anonyma, bal a. carotis communis, bal a. subclavia
(1. dbra). Ha nem a jobb, hanem a bal oldali dorsalis
aorta 7-17-es szegmentuma szivodik fel, akkor situs
inversust, tukorképet kapunk: jobb oldali aortaiv, (bal ol-
dali) a. anonyma, jobb a. carotis communis, jobb a.
subclavia [1].

A Kkett8s aortaiv komplett formaja

A dorsalis aorta 7-17-es szegmentuma egyik oldalon
sem szivodik fel, korosan perzisztil. A jobb oldali aortaiv
jobb oldalrdl, a bal oldali bal oldalrdl keriili meg a tra-
chedt és az oesophagust, majd egyesiilve folytatédik az
aorta descendensben (2. 4bra). A. anonyma nincs, mind-
két ivbdl az azonos oldali a. carotis communis és subcla-
via ered. Az esetek 80%-aban a jobb oldali iv a dominans,
10-10%-ban a bal oldali, illetve a két iv azonos nagysagq.
Az aorta descendens haladhat a gerinc bal oldaldn és a
jobb oldalan is, a korkép tovabbi varidcidjit okozva. Mi-
vel az érgylird mar a magzati életben is nyomja a trache-
at, és azon sulyos sztkdiletet, malaciat okozhat, a legsa-
lyosabb esetek ritkin mar a megsziiletés utdn a stlyos
stridoros panaszok miatt igényelhetnek sebészi beavat-
kozast. A tiinetek jelentSs része csecsemdikorban jelent-
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a) b)

1. ibra Az aortaivnek és dgainak (a), valamint az aberrdns jobb arteria

subclavia (b) kifejlédésének sémds rajza

2. abra

A kett6s aortaiv (a) és a bal iv elzarodasi varidcioi (b) Shuford [1]
utin

Boai = bal oldali aortaiv; Joai = jobb oldali aortaiv

kezik, amikor az 50-70%-ban beszikiilt trachea nyalka-
hartydja fert6zésre megduzzadva a léges6 lumenét
kritikusan besztikiti. Ezért e tipus felismerése, diagnosz-
tizaldsa és siirgds sebészi megoldasa dltalaban kora cse-
csemOkorban  torténik, ami a hypoplasias ivnek az
isthmus magassigaban torténd dtmetszését jelenti, a
ductus/ligamentum atmetszésével kiegészitve.

A Kkett3s aortaiv ,inkomplett” formaja

Amikor a kettSs aortaiv kialakul, 2 jobb oldali iv mindig
perzisztal, de a bal oldali iv kilonb6z6 szegmentumai
részlegesen felszivodnak, koteg formdjiban komplettal-
jak a gytir(t — ezek a kovetkezdok lehetnek: a) a descen-
dens és ductus arteriosus eredése, b) a ductus arteriosus
és a bal a. subclavia eredése, c¢) a bal a. subclavia és a.
carotis communis eredése, d) a bal a. carotis communis
eredése és az ascendens kozott (2. dbra). A bal oldali iv
distalis, a jobb oldali descendensbe szdjadz6 része diver-
ticulumszerien megmaradhat (Kommerell-diverticu-
lum), ebbdl ered a ductus/ligamentum arteriosum. Mi-
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vel ez a gytird lazabb, a tinetek is enyhébbek lehetnek,
de tineteket ezek is csecsemékorban adnak. A mitéti
megoldast az ivet alkotd koteg és a ductus/ligamentum
dtmetszése jelenti.

Jobb oldali aortaiv bal ductus/ligamentum
arteriosummal

A perzisztal6 jobb oldali aortaiv mellett a bal oldali aor-
tafiv fent felsorolt szakaszai teljesen felszivodnak (2.
dabra). Az a) tipus kivételével az Osszes tipus tgy alkot
gytir(t, hogy: jobb oldali aortaiv — descendensbdl tel6dé
bal aortaivszakasz (mely igy hatulrdl kertili meg a trache-
it és az oesophagust), amelyet a bal ductus/ligamentum
fixdl a bal a. pulmonalishoz. Megvan az érgytird, de lat-
hatdan sokkal lazabb, mint a kett$s aortaiv esetén. Ezért
a panaszok, tinetek is enyhébbek, dltaliban kisdedkor-
ban keriilnek latétérbe. A miitéti megoldast a ductus/
ligamentum atmetszése jelenti.

Aberrans jobb a. subclavia, a. lusoria

A jobb dorsalis aorta 7-17-es szegmentuma perzisztal,
de a jobb 4. aortaiv felszivodik. A bal oldali aortaiv nor-
malisan fejlédik, az ivbdl a jobb a. carotis communis, a
bal a. carotis communis és a bal a. subclavia normalisan
ered, de a jobb a. subclavia a bal aorta descendensbdl
(negyedik dgként) ered, majd az oesophagus mogott
(ritkdn el6tte) hazodik at a jobb kar iranyaba (1. és 3.
dabra). Az atipusosan lefuto év gyiiviit nem képez. Hatulrdl
nyomja az oesophagust, de az van annyira rugalmas,
hogy ki tud térni elSle. Ritkin tdrsulhat olyan fejlédési
variacidval, hogy a két a. carotis communis k6zos torzs-
zsel ered (truncus caroticus), és ez a villa elolrél megta-
masztja a trachedt, nem engedi eléremozdulva kitérni a
trachedt és a nyel§csovet, igy azokon enyhe sziikiiletek
keletkeznek. A panaszok altaliban darabos ételek nyelé-
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3. 4bra

MR = midgneses rezonancia

sekor kezd&dnek, és a tiinetek olyan enyhék, hogy be-
avatkozast csak gyermek-, kora felndttkorban igényel-
hetnek. Sebészi megoldas: jobb oldalrdl felkeresve az a.
subclavia eredését, az eret levigva az aorta descendens-
r6l, majd visszahtizva a jobb mellkasba, direkt vagy miér
kozbeiktatasival betiltetends az aorta ascendensbe.

Pulmonalis hurok, sling

A 6. primitiv aortaiv fejl6dési rendellenessége [6]. A bal
a. pulmonalis a jobb a. pulmonalisbél eredve a jobb f6-
bronchus eredését megkeriilve a trachea és az oesopha-
gus kozott halad a bal hilusba (3. dbra). A szikiilet dis-
talisan, a trachea—bronchus hataron van, a benyomat az
oesophagus eliils6 oldaldn keletkezhet. A tiinetek stlyo-
sak, mdr sziiletés utan is jelentkezhetnek. A stirgds sebé-
szi megoldast a bal a. pulmonalis jobb agrodl torténd le-
metszése, bal mellkasfélbe htzasa, majd az a. pulmonalis
torzsbe szdjaztatasa jelenti. Kritikus esetben olyan stlyos
tracheamalaciat okozhat, hogy tracheaplasztikai megol-
dasok valhatnak sziikségessé.

Megbesz¢lés

Az aortaiv fejlédési rendellenességeit vizsgilva megalla-
pithatjuk, hogy csak azok a varidcidk okoznak olyan st-
lyos, wjsziilott-, csecsembkorban sebészi beavatkozast
igényld tracheaszikiileteket, melyeknél a jobb oldali aor-
taiv mindig perzisztal (intrauterin ,,U shaped” echokar-
diografias jel [7]). A jobb oldali aortaiv gyakran tirsul
kamrai septumdefectussal tarsulé velesziiletett szivhiba-
val (kamrai septumdefectus, Fallot-tetralogia, truncus
arteriosus communis, kettGs kidramlast jobb kamra stb.)
is [3,4, 7, 8]. Ezen szivfejl6dési rendellenességek tirsu-
lasat genetikai elvaltozasokkal mér régoéta sikeresen ku-
tatjak. D’Antonio [9] (16 centrum anyagabdl) 312 mag-
zatot vizsgilva a jobb oldali aortaivek 25%-dban igazolt
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Kettds aortaiv, pulmonalis sling, aberrans jobb arteria subclavia MR-képe
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vascularis gytir(t, 9 (6-12,5) %-ban kromoszémaanoma-
liat, 6,1 (3,6-9,3) %-ban 22q11,2-deletiot, 14,6 (10,3—
19) %-ban extracardialis, 5,1 (2,4-8,6) %-ban intracardi-
alis fejlédési rendellenességet. Luo [10] (22 centrum
kozleményeit vizsgilva) 610 fetusban izolalt jobb oldali
aortaiv esetében kromoszémaanomdlidt 7,5 (4,7-10,8)
%-ban, 22qll,2-deletiét 4,3 (2,6-6,4) %-ban muta-
tott ki.

Az aberrans jobb a. subclavia kéros lefutasanak direkt
abrazolasa sikeres mar a magzati korai echokardiografid-
val is [9]. A 111 operalt vascularis gy(ris esetiink koziil
csak 8 volt aberrdns jobb a. subclavia, és ezeket is csak
gyermekkorban kellett operdlni [5].

Feln6ttkorban a Kommerell-diverticulum okozhat
problémat. Barr 74 centrumbdl 99 beteg (atlagéletkor
61 év) adatait dolgozta fel [11]. A mitétileg, hibrid,
illetve izoldlt endovascularis intervenciéval megoldott,
jobb oldali aortaivhez tarsulé aneurysmak és dissectiok
50%-a a Kommerell-diverticulumbdl eredt [11].

Kovetkeztetés

1) Az aberrans jobb a. subclavia felismerése nagyon rit-
kian okozhat tracheakompressziés tiineteket, ha mégis,
az dltaliban gyermekkorban jelentkezik. A sziilést ezért
nem sziikséges specidlis centrumban végezni. 2) A jobb
oldali aortaiv felismerése jelentds segitséget jelent, és to-
vabbi vizsgalatot igényel! Tisztazand6 vascularis gytrd
vagy tarsul6 vitium jelenléte! (Ekkor mar javasolt spe-
cidlis centrumokban a sziilés!) KeresendSk lehetséges
kromoszémabetegségek, illetve fontos a genetikai elval-
tozasok igazolasa, kizardsa. 3. Kommerell-diverticulum
esetén javasolt a felnSttkori utinkovetés is.

Anyagi tamogatds: A kozlemény megirdsa anyagi timo-
gatisban nem részesiilt.

Szerzdi munkamegosztas: A szerz6k azonos mértékben
vettek részt az irodalomgydjtésben és a kézirat megirasa-
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ban. A cikk végleges valtozatit mindkét szerz6 elolvasta
és jovahagyta.

Erdekeltségek: A szerzSknek nincsenek érdekeltségeik.
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