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Bevezetés: A populicidban egyre nagyobb ardnyban vannak jelen olyan felnéttek, akik szivfejlédési rendellenességgel,
koztiik Fallot-tetraldgidval jottek vildgra.

Célkitiizés: A jelen vizsgalat célja a Fallot-tetralogidval sziiletett betegek echokardiogrifids és cardialis mdgneses rezo-
nancias vizsgalati eredményeinek 6sszehasonlitéd vizsgilata volt attdl fiiggben, hogy korai teljes rekonstrukcio tortént,
vagy a korai pallidciot kései teljes korrekcio kovette.

Modszerek: A jelen tanulmanyba 17 olyan, Fallot-tetralégids beteget vontunk be, akik dtlagéletkora 28,6 + 4,6 év volt
(10 férfi). Korai teljes rekonstrukci6 10 esetben tortént (dtlagéletkor: 25,0 + 8,0 év; 8 térfi), mig korai pallidciot ko-
vetSen kései teljes korrekcid 7 esetben (atlagéletkor: 33,7 + 11,8 év; 2 férfi). Valamennyi esetben teljes kord kéedi-
menziés Doppler-echokardiogrifids és cardialis migneses rezonancids vizsgalatot végeztek.

Eredmények: Korai teljes rekonstrukeié esetén a hossza tava tovabbkovetés soran alacsonyabb bal kamrai végsystolés
(40,50 = 10,55 ml/m? »s. 58,14 = 19,07 ml/m?, p = 0,013) és végdiastolés (86,60 = 12,62 ml/m? ps. 116,70 =
23,70 ml/m? p = 0,002) volumenindexek és verévolumen-index (46,00 = 6,77 ml/m? vs. 58,43 = 7,11 ml/m?,
p = 0,001) igazolhat6 magasabb echokardogrifia sorin mért bal kamrai ejekcids frakcié (69,75 + 6,80% vs. 61,67 =
8,80%, p = 0,038) mellett a korai pallidcidra, majd kései korrekciéra keriilS Fallot-tetralogids esetekhez képest. A jobb
szivfél tekintetében magasabb jobb kamrai izomtémeg (72,33 + 21,03 g vs. 51,33 + 22,33 g, p = 0,044) igazolhat6
a korai teljes rekonstrukcion atesett Fallot-tetralogias betegekben.

Kovetkeztetés: Kedvezbb bal kamrai morfolégiai és funkcionalis paraméterek, de kifejezettebb jobb kamrai hyper-
trophia detektalhat6 Fallot-tetral6gids betegekben korai teljes rekonstrukciot kovetGen a korai pallidciora, majd kései
korrekciéra keriil$ esetekhez képest.
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Multimodality imaging of adult patients with surgically corrected tetralogy of
Fallot

Results from the CSONGRAD Registry

Introduction: There is an increasing ratio of surviving patients with congenital heart disease including tetralogy of
Fallot.

Objective: The aim of the present study was a comparative assessment of echocardiographic and cardiac magnetic
resonance imaging-derived findings in patients with tetralogy of Fallot following carly total reconstruction versus
carly palliation /late correction.

Methods: The study comprised 17 patients with tetralogy of Fallot (mean age: 28.6 + 10.4 years; 10 males). Early
total reconstruction was performed in 10 cases (mean age: 25.0 £ 8.0 years; 8 males), while early palliation/late
construction was done in 7 subjects (mean age: 33.7 + 11.8 years; 2 males). Complete two-dimensional Doppler
echocardiography and cardiac resonance imaging were performed in all patients.

Results: During long-term follow-up, lower left ventricular end-systolic (40.50 + 10.55 ml/m? »s. 58.14 + 19.07
ml/m?, p = 0.013) and end-diastolic volume indices (86.60 + 12.62 ml/m? »s. 116.70 = 23.70 ml/m?, p = 0.002)
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and stroke volume index (46.00 + 6.77 ml/m? ps. 58.43 = 7.11 ml/m?, p = 0.001) could be detected, which were
associated with higher echocardiographic left ventricular ejection fraction (69.75 + 6.80% »s. 61.67 = 8.80%, p =
0.038) in patients with tetralogy of Fallot following early total reconstruction as compared to that of subjects late
after early palliation/late correction. In regard with the right heart, larger right ventricular muscle mass (72.33 + 21.03
g/m? 5. 51.33 + 22.33 g/m?, p = 0.044) could be seen in patients with tetralogy of Fallot following early total re-
construction.

Conclusion: Beneficial left ventricular morphological and functional parameters, but more pronounced right ven-
tricular hypertrophy could be detected in patients with tetralogy of Fallot following early total reconstruction as
compared to that of subjects late after early palliation/late correction.

Keywords: echocardiography, cardiac magnetic resonance imaging, left ventricle, right ventricle, function, tetralogy
of Fallot
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(Beérkezett: 2022. november 15., elfogadva: 2022. december 2.)
Roviditések kus eléforduldst, de csalddi halmozddis is megfigyelhetd

3D = hiromdimenziés; cMR = cardialis magneses rezonancia,
CSONGRAD Regiszter = (Registry of C(S)ONGenital caRdiAc
Disease patients at the University of Szeged) a Szegeden 1961
ota miitott és gondozott, velesziiletett szivbetegséggel ¢l16k kli-
nikai adatait tartalmazo6 nyilvantartis; FOV = (field of view)
litbmezG; MRA = (magnetic resonance angiography) mdgne-
sesrezonancia-angiogrifia; SSFP = (steady-state free preces-
sion); VSD = (ventricular septal defect) kamrai sévényhiany

A populacidéban egyre nagyobb arinyban vannak olyan
telnéttek, akik szivfejlédési rendellenességgel (congeni-
tal heart discase) jottek a vildgra. A dinamikusan fejl6dd
sebészeti technikiknak, gyégyszeres terapidknak és diag-
nosztikus lehetéségeknek koszonhetSen a velesziiletett
szivhibaval él§ betegek varhat6 élettartama és életming-
sége sokat javult az elmalt néhany évtized alatt. A fel-
néttkort megélt szivhibas betegek nagy ardnyban jé élet-
mindGséggel konvencionalis életvitelt folytathatnak, akdr
a gyermekviéllalas tekintetében is. Mig kordbban a vele-
sziiletett fejlédési rendellenességben szenvedd gyerme-
kek alacsony aranyban érték meg a felnéttkort, addig
napjainkban ez az arany elérheti akir a 95%-ot is [1].
Mivel ezek a rendellenességek ritkak, és ellatisuk bonyo-
lult, a betegek kovetése dontSen specializélt centrumok-
ban torténik. Ennek oka f6ként a diagnézis feldllitisa, és
a sebészi, illetve intervenciés kardioldgiai ellatds mellett
a komplex rendellenességek kovetésénél, illetve specialis
klinikai helyzetekben (példdaul gyermekvillalds) van je-
lent&sége [2].

A Fallot-tetralégia a cyanosissal jar6 leggyakoribb sziv-
hiba, melyet a pulmonalis stenosis, a jobb kamrai hyper-
trophia, illetve a kamrai sovényhidnyon (ventricular sep-
tal defect, VSD) lovaglé aorta egyiittes elGfordulisa
jellemez [3]. Gyakorisiga az 6sszes szivhibdt figyelembe
véve 3,5%, mig az Osszes élvesziilést tekintve 1,/3600 az
cléforduldsa [3]. Oka ismeretlen, a legtobb eset sporadi-

[3]. Bizonyos genetikai eltérésekkel vald oOsszefliggését
azonban leirtak, kiemelend6 ezek koziil a 22q11-micro-
deletio, a DiGeorge-szindréma hatterében allé6 mutacio,
mely a betegek kozel negyedében mutathaté ki [4].
A diagnoézis az esetek tobbségében sziiletés utdn torténik
a klinikai kép és transthoracalis kétdimenzids Doppler-
echokardiografids lelet alapjan, bar gyakran mar praena-
talisan is kisztirik [ 3]. M@téti megoldas nélkiil a betegek
fele az elsé néhany életévet sem éli tal, ilyenkor csak a
legritkdbb esetekre jellemz6 a 30 éven tali talélés [5].
Az elmult évtizedekben két mUtéti stratégiat alkalmaz-
tak. A korabbi évtizedekben a beteg mérete és az akkor
rendelkezésre all6 technikik csupin palliativ mitéti
megoldast tettek lehet6vé. Ilyenkor szisztemo-pulmona-
lis sontoket 1étesitettek (Blalock-Taussig, Potts, Waters-
ton-Cooley) annak érdekében, hogy biztositsik a kisvér-
kor pertazidjit, igy a beteg talélését. Ezt kovetSen,
amikor a testméret elérte a sziikséges nagysagot, maso-
dik tlésben elvégezhetd volt a teljes rekonstrukeié: a
VSD zirdsa és a jobb kamrai kifoly6traktus helyreallitdsa.
A misik stratégia, a korai teljes rekonstrukeié a fejlédé
mtéti technikaknak és perioperativ ellitdsnak koszonhe-
téen ma mdr egész kis testtomegl betegen is elvégez-
het8. Az elébbi stratégia esetén fenndll annak a veszélye,
hogy a tal késén elvégzett masodik mtétig mar kialakul
a jobb szivtél irreverzibilis morfologiai és funkcionalis at-
alakuldsa. A korai teljes rekonstrukci6é pedig hossza ti-
von magiban hordozza annak az esélyét, hogy a gyer-
mek korin ,kin6vi” a pulmonalis homograftot, és igy
¢lete soran tobbszor lehet sziikség reopericiora [ 3].

A jelen vizsgilat célja a Fallot-tetralégiaval sziiletett,
majd mtott betegek echokardiografias és cardialis mag-
neses rezonancids (cMR) vizsgalati eredményeinek 0sz-
szehasonlitasa volt. A betegpopuldciéban a korai teljes
rekonstrukcion, illetve a korai pallidciét kovets kései tel-
jes korrekcion dtesett betegek klinikai paramétereit ve-
tettiik Ossze.

ORVOSI HETILAP

187

2023 m 164. évfolyam, 5. szam

- Secretariat of the Hungarian Academy of Sciences | Unauthenticated | Downloaded 04/11/23 09:05 AM UTC



1. tiblazat A vizsgilt Fallot-tetraldgids betegpopuldcé klinikai adatai
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Valamennyi korrigalt ~ Korai teljes rekonstrukcio, Korai pallidcié—kései p
Fallot-tetral6giis beteg Fallot-tetral6giis beteg teljes korrekeid,
Fallot-tetral6gids beteg

Betegszdm 17 10 7 ns
Férfi (%) 10 (59) 8 (80) 2(29) 0,03
Eletkor a vizsgilat idején (évek) 28,6 + 4,6 25,0 £ 8,0 33,7+11,8 ns
Eletkor az elsé mtitét idején (évek) 4.5 + 4,1 5,1+45 32+34 ns
Eletkor a teljes korrekei6 idején (évek) 6,9 + 6,4 5,1+45 10,0 = 8,3 0,01
NYHA-stadium (évek) 1,28 £ 0,57 1,30 + 0,67 1,25 + 0,50 ns
6MWT (m) 463,3 71,6 4437 £ 55,6 483,3 +106,9 ns

6MWT = 6 perces sétateszt; ns = nem szignifikins; NYHA-stidium = a szivelégtelenség New York Heart Association (New York-i Kardiologus

Tarsasdg) szerinti funkcionalis stidiumbeosztasa

Modszerek
Betegpopulicio

A jelen tanulmanyba 17 olyan, Fallot-tetralogids beteget
vontunk be, akik dtlagéletkora 28,6 + 4,6 év volt (10
térfi). A rendellenesség diagnozisat a jelenleg elérhetd
szakmai irdnyelvek alapjan definidltuk [2]. Valamennyi
esetben vagy korai teljes rekonstrukcid, vagy a korai pal-
lidciot kovetSen kései teljes korrekeid tortént (1. tabla-

1. dbra

zat). Az echokardiografids vizsgalatok a teljes korrekcids
szivmiitét utin atlagosan 21,8 = 5,8 évvel a Szegedi
Tudomanyegyetem Belgyogyaszati Klinikajan torténtek
a rutin-betegellatds sordn. Valamennyi esetben cMR is
tortént, a felvételek elkészitését és azok elemzését a Sem-
melweis Egyetem Véirosmajori Sziv- és Ergyoégyaszati
Klinikajanak Képalkoté Diagnosztikai Részlegén (Buda-
pest) végezték el. A jO OsszevethetSség érdekében a
cMR- és a szivultrahang-vizsgilatok kozott kevesebb
mint fél év telt el, a legtobb esetben ez egy hénapon

0

Fallot-tetralégias beteg echokardiogrifias képei. A) Fallot-tetralogia echokardiografids képe csticsi négytiregi nézetbsl. Megfigyelhetd a

jobb kamra dilatati6ja és hypertrophidja. B) Pulmonalis homograft-restenosis folyamatos hullima Doppler-gorbéje. C) Parasternalis rovid
tengelyi kép, szines Dopplerrel a pulmonalis billenty(ire és a jobb kamrai kifoly6traktusra optimalizalva, a pulmonalis regurgitatio nagy. D)
A tricuspidalis anulus sikjinak systolés elmozduldsa csokkent, amely a jobb kamra diszfunkciéjit igazolja

BK = bal kamra; BP = bal pitvar; JK = jobb kamra; JP = jobb pitvar; PR = pulmonalis regurgitatio; PS = pulmonalis stenosis; RVOT = jobb
kamrai kifolyétraktus; TAPSE = a tricuspidalis annulus sikjinak systolés elmozduldsa
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beliili felvételeket jelentett 2016 és 2018 kozott. A bete-
gek klinikai adatait a CSONGRAD (Registry of C[S]
ONGenital caRdiAc Disease patients at the University of
Szeged) Regiszterbdl nyertiik, melyben a Szegeden
1961 6ta miitott és gondozott, velesziiletett szivhibds
betegek klinikai adatai szerepelnek [6, 7].

Ketdimenzios Doppler-echokardiogrifin

Valamennyi esetben teljes kort kétdimenzids Doppler-
echokardiografias vizsgilatot végeztiink, mely megerdsi-
tette a korrigalt Fallot-tetralégia diagnézisat (1. dbra). A
vizsgilatok sordn Philips Epiq 7G echokardiografias ké-
sziiléket hasznaltunk (Philips, Eindhoven, Hollandia),
melyhez 1-5 MHz-es X5-1 szektoros transzducert csat-
lakoztattunk. A vizsgalatok kivitelezése valamennyi eset-
ben a jelenleg elfogadott klinikai standardoknak megfe-
lelen tortént, a bal kamrai atmérSket és térfogatokat,
valamint a bal pitvari dtmérSket meghatiroztuk, a bal
kamrai ejekcios frakcid értékét Simpson-modszerrel le-
mértiitk, majd Doppler segitségével kvantifikaltuk a val-
vularis regurgitatio/stenosis jelenlétét és mértékét, vala-
mint a transmitralis diastolés bedramlist jellemz6 E/A
értékét. A tricuspidalis regurgitatio cstcssebessége alap-
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jan kiszamitottuk a jobb pitvar-kamrai nyomaskiilonbsé-
get, valamint lemértiikk a tricuspidalis annulus systolés
elmozdulasat [8, 9].

Cardialis magneses rezonancids vizsgalat

A bal és jobb kamrai ejekcids frakcid, térfogatok és izom-
zattdbmeg meghatarozasara jelenleg a klinikai arany stan-
dard vizsgaléeljaras a cMR [10]. A vizsgdlatok Philips
Achieva 1.5T Nova Dual HP (Philips, Best, Hollandia) és
Siemens MAGNETOM Aera 1.5T (Siemens, Erlangen,
Németorszag) XQ MR-berendezésen késziiltek. Retro-
spektiv kapuzott, kiegyensulyozott SSFP- (steady-state
free procession) szekvenciaval rovid és hossztengelyi si-
kokban, a bal és jobb kamrai kidramlasra, a pulmonalis
oszlasra és dgakra, valamint az aorta és a pulmonalis /ho-
mograft billentytire dontott nézetben mozgdképeket vet-
tink fel. Ezenkiviil az aortanak és a pulmonalis/homo-
graft billentyinek, tovibbd a pulmonalis dgaknak
megfelelGen dramlisérzékeny, fiziskontraszt mozgdkép
(cine) mérés késziilt, [égzésvisszatartisban. A szeleten ke-
resztlilaramlé vér mennyisége meghatarozhatd tetszéle-
ges érkeresztmetszeten, a Qp/Qs és a pulmonalis diffe-
rencidlt dramlds ennek segitségével noninvazivan

2. 4bra

Fallot-tetral6gids beteg cardialis mdgneses rezonancids képei. A) Négyiiregi mozgokép diastoléban, a fehér nyil volumenterhelt jobb kamrira
mutat. B) Bal kamrai kidramldsi nézet diastoléban, a fehér nyil subaorticus kamrai sévényhidny foltjira mutat. C) Jobb kamrai kidramldsi nézet
systoléban, fehér nyil: pulmonalis billenty( felett gyorsulds. D) Pulmonalis billentytinek megfelel§ nézet, fehér nyil: sériilt billentyd, dorsalisan
csokevényes billentytitasak-maradvany. E) Faziskontraszt-dramlds mérése a pulmonalis billentytin systoléban, fehér nyil: a pulmonalis billentytinek
megfelelS fehér szinkdd anterograd dramlast jelez. F) Faziskontraszt-dramlds mérése a pulmonalis billentytin diastoléban, fehér nyil: a pulmonalis
billenty(inek megfeleld fekete szinkéd pulmonalis insufficientidt jelez
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kalkulalhat6. A vizsgalat zsirelnyomasos, T2-prep (el6ké-
szitéses) 3D b-SSFP/MRA szekvencidval egésziilt ki, na-
vigatoros rekeszkovetéssel, diastoléban, kontrasztanyag
adasa nélkiil. A vizsgalati 1atoszoget (FOV: 24-40 cm) és
a szeletvastagsigot (4-8 mm) a beteg testméretéhez iga-
zitottuk. A mozgoképek térbeli felbontisa 40 ms-nal
jobb volt. A testfelszinre indexdlt adatokban megmutat-
kozo6 kilonbségek a vizsgilt paraméterek megbizhatobb
osszehasonlitasat teszik lehetGvé. Ezenkiviil a cMR-lele-
tekben threshold (kiiszob) alkalmazasaval MassK-érték
szamoldsdra is sor keriilt, amely a hagyomanyos kiértéke-
Iéssel ellentétben a papillaris izmokat és a trabeculdkat a
kamrai izomzattdmeghez szamolja. Ennek megfelelGen a
cMR-adatoknal mindkét értéket (papillaris izmokkal /tra-

2. tablazat
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beculiakkal és azok nélkiil) feltintettiik. A kiértékel$
szoftver Medis QMass és QFlow (Medis Medical Imag-
ing, Leiden, Hollandia) volt (2. 4bra).

Statisztikai analizis

Valamennyi adatot atlag + standard deviacié vagy szam
és szazalék formatumban adtuk meg, a konfidenciainter-
vallumot 95%-ban hatiroztuk meg. A normaleloszlast
Shapiro-Wilk-teszttel, a varianciaegyenl&séget Levene-
teszttel vizsgaltuk. A norméleloszlist kbvetd adatsoroza-
tok esetében kétmintds #-probat végeztiink; amennyiben
az adatok nem normalis eloszldst mutattak, dgy Mann—
Whitney—Wilcoxon-tesztet alkalmaztunk. A p<0,05 ér-

| A bal szivfél echokardiografids és cardialis mdgneses rezonancids vizsgélati eredményei korrigdlt Fallot-tetral6giaban

Valamennyi korrigélt
Fallot-tetral6gids beteg

Korai teljes rekonstrukcio,
Fallot-tetral6gids beteg

Korai pallidcio—kései teljes p
korrekci6, Fallot-tetral6gids

beteg
Cardialis magneses rezonancids vizsgalat
BK-EF (%) 52,47 + 7,40 53,60 = 8,21 50,86 + 6,31 ns
60,20 = 10,00 63,33 £ 9,09 55,50 £ 10,63 ns
BK-ESV (ml) 84,24 £ 27,19 76,30 = 20,80 95,57 = 32,69 ns
56,60 + 27,32 47,17 + 16,75 70,75 + 36,43 ns
BK-ESV-index (ml/m?) 47,76 £ 16,71 40,50 + 10,55 58,14 = 19,07 0,013
34,00 + 17,59 26,00 + 9,27 46,00 £ 21,57 0,037
BK-EDV (ml) 174,82 + 36,24 162,30 + 20,88 192,71 + 47,05 0,044
137,50 = 34,28 126,50 £ 1291 154,00 + 51,4 ns
BK-EDV-index (ml/m?) 99,00 + 23,11 86,60 + 12,62 116,70 + 23,7 0,002
81,30 = 23,70 69,33 + 11,48 99,25 + 27,37 0,021
BK-SV (ml) 90,65 + 14,79 86,10 £ 9,33 97,14 + 19,20 0,067
81,10 = 12,56 79,33 + 4,68 83,75 £ 20,53 ns
BK-SV-index (ml/m?) 51,12 £ 9,19 46,00 £ 6,77 58,43 + 7,11 0,001
48,60 + 10,36 43,50 +7,23 56,25 +10,24 0,024
Bal kamrai izomtomeg (g) 103,69 + 28,81 103,11 + 23,68 104,43 + 36,42 ns
136,50 + 38,60 137,17 = 31,59 135,50 + 52,96 ns
Bal kamrai izomtomegindex (g/m?) 57,69 £ 12,78 54,11 + 8,57 62,29 + 16,33 ns
78,60 + 18,03 73,83 + 13,35 85,75 = 23,77 ns
Kétdimenziés echokardiografia
BP-4tméré 1 (mm) 33,50 + 4,97 34,88 + 4,16 31,67 +5,75 ns
BP-atméré 2 (mm) 40,71 + 7,50 41,50 +9,21 39,67 £ 5,01 ns
BP-dtmérd 3 (mm) 38,11 = 2,62 36,75 + 2,36 39,20 = 2,49 ns
BK-EDV (ml) 117,00 = 22,8 113,00 = 17,86 122,33 + 29,08 ns
BK-ESV (ml) 41,57 £ 19,63 35,13 £ 12,68 50,17 £ 24,93 ns
BK-EF (ml) 66,29 + 8,48 69,75 + 6,80 61,67 = 8,80 0,038
IVS (mm) 9,86 £ 1,79 9,50 = 1,69 10,33 + 1,97 ns
PW (mm) 9,36 + 1,69 9,38 £ 1,85 9,33 + 1,63 ns

BK = bal kamra; BP = bal pitvar; EDV = végdiastolés térfogat; EF = ejekcios frakcid; ESV = végsystolés térfogat; IVS = az interventricularis septum
vastagsiga; ns = nem szignifikins; PW = a bal kamrai hdtso fal vastagsiga; SV = titétérfogat
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téket tekintettiik statisztikailag szignifikinsnak. A statisz-
tikai analizishez RStudio szoftvert hasznaltunk (RStudio
Team, RStudio: Integrated Development for R. RStudio
Inc., Boston, MA, USA, 2015). Az offline adatfeldolgo-
zashoz a MATLAB 8.6 verzioju szoftvert hasznaltuk
(The Mathworks Inc., Natick, MA, USA, 2015).

Eredmények
Klinikai adatok

A vizsgilatba bevont 17 Fallot-tetral6gias beteg koziil
10 esctében korai teljes rekonstrukcié tortént, mig 7 be-
teg esetében korai pallidcio (valamennyi esetben médosi-
tott Blalock—Taussig szerinti sontmitét), melyet egy ké-
sei teljes korrekeid kovetett (1. tdblazat). A korai teljes
rekonstrukeién atesett betegeken a mdtétet 5,1 = 45
éves korban végezték el, mig a paciensek a masik alcso-
portban a pallidci6 idején 3,2 + 3,4 évesek voltak, majd a
teljes korrekecié 10,0 + 8,3 éves korban tortént. Korai
teljes rekonstrukcid esetén 5 betegnél jobb kamrai kifo-
lyotraktus-plasztika utani allapot, mig mésik 5 betegnél
homograftimplanticié utani allapot volt a vizsgalat ide-
jén. A korai palliacién, majd kései korrekcion dtesett be-
tegeknél ugyanezek az esetszamok 3-nak és 4-nek bizo-
nyultak. A szivelégtelenség New York Heart Association
szerinti funkcionalis stidiumaban, illetve a 6 perces séta-
teszt alatt megtett tivolsigban nem mutatkozott szigni-
fikdns kiilonbség a két alcsoport kozott. Rezidudlis VSD
egyik betegcsoportban sem volt kimutathaté. A Fallot-
tetralogids populdciéban érdemi tirsbetegség nem volt
ismert, 1 betegnél allt fenn jol kontrollalt hypertonia.
A cardiovascularis gyogyszeres terapiat tekintve 1 beteg
allt antikoagulacio alatt acenokumarollal, 2 beteg esetén
mineralokortikoid-antagonista kezelést, 2 beteg esetén
angiotenzinkonvertiléenzim-inhibitoros kezelést, 3 be-
teg esetén pedig §3-blokkolé-terapit alkalmaztak.

A bal szivfel jellegzetességei

A bal pitvar echokardiografias eredményei nem mutattak
eltéréseket a két alcsoport kozott. Mig az echokardiogra-
fia soran mért rutin bal kamrai méretek nem kiloénboz-
tek a két alcsoport kozott, addig a cMR-rel mért bal
kamrai végsystolés és végdiastolés volumenindex, a bal
kamrai végdiastolés volumen, a bal kamrai stroke-volu-
men és volumenindex alacsonyabb volt a korai teljes re-
konstrukcion atesett betegekben. A bal kamrai ejekcios
frakcié fiiggetleniil attdl, hogy milyen képalkoté mod-
szerrel mértiik, magasabbnak bizonyult azokban a Fal-
lot-tetral6gids betegekben, akiknél korai teljes rekon-
strukcié tortént, az echokardiogrifidls méréseknél a
kilonbség elérte a szignifikancia szintjét. A tobbi para-
méter — beleértve a bal kamrai izomtomeg mértékét —
sem kilonbozott az alcsoportok kozott (2. tablazat).
Szignifikins, a kozepest elér§ mitralis regurgitatio egyik
alcsoportban sem mutatkozott. Enyhe regurgitatio korai
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teljes rekonstrukcio esetén 5 betegnél (50%), korai pallid-
ci6/kései korrekeid esetén 4 betegnél volt lathatd (57%).
Az aortabillentyd felett sem koéros nyomdsgradiens, sem
szignifikins, a kozepest elérd regurgitatio nem volt lat-
hat6. Enyhe regurgitatio 2 (20%), illetve 6 (85%) eset-
ben volt igazolhat6 a két Fallot-tetralogias alcsoportban.

A jobb szivfel jellegzetességer

A jobb kamrit jellemz8 echokardiografids méretek nem
kiilonboztek a két alcsoport kozott. Ehhez hasonlban a
c¢MR sorin mérhetd jobb kamrai dimenziok sem mutat-
tak eltérést a korai teljes rekonstrukcion és a korai pallid-
cion/kései teljes korrekeion dtesett betegekben. A jobb
kamrai izomtomeg és izomtomegindex azonban maga-
sabbnak bizonyult a korai teljes rekonstrukcion atesett
betegekben (3. tablizat). Mindkét alcsoportban szigni-
fikdnsan nem kiilonbo6z6 gyakorisaggal fordult el6 koze-
pes mértéket elérd tricuspidalis regurgitatio. Korai teljes
rekontrukcié esetén 2 betegnél (20%) mutatkozott ko-
zepes, 5 betegnél (50%) enyhe, mig korai pallidci6 /kés6i
korrekcid esetén 2 beteg (28%) esetén kozepes, 4 beteg
(57%) esetén enyhe tricuspidalisbillenty(i-clégtelenség.
A pulmonalis stenosis mértéke nem kiillonbozott a két
alcsoport kozott, a cMR-rel mért aramlasi csticssebesség
(2,48 + 0,95 m/s »s. 2,52 + 1,37 m/s, p = ns) ¢és az
echokardiografidval mért cstacsgradiens (35,5 + 18,0
Hgmm v»s. 33,6 + 13,8 Hgmm, p = ns) sem kiilonbozott
szignifikinsan. A pulmonalis regurgitatio mértéke a
cMR-rel mért regurgitatios frakcio alapjan a két csoport-
ban nem tért el szignifikinsan (25,8 + 17,8% »s. 26,5 =
17.2%, p = ns).

Megbeszélés

A korszerti noninvaziv cardiovascularis képalkoté eljara-
sok lehetévé teszik a sziv és a nagyérrendszer relative
egyszerd vizsgalatat akdr olyan bonyolult strukturalis el-
térésekkel jaré korképekben is, mint a velesziiletett sziv-
tejlédési rendellenességek. A rutin kétdimenziés Dopp-
ler-echokardiogrifids vizsgalatok azonban korlitozott
lehetSséggel birnak bizonyos cardialis struktiardk elem-
zésében, melyben a cMR lényeges segitséget nyajthat
azzal, hogy a j6 képminéségnek hala részletdus és pontos
analizist tesz lehetévé [2, 3].

A Fallot-tetralogia az egyik leggyakoribb velesziiletett
szivtejlédési rendellenesség [3, 11]. Mitéti megoldds
nélkil az életkilatasok korldtozottak, a pulmonalis steno-
sis miatti jobb-bal sontnek koszonheten mitét nélkiil a
cyanosis hamar megjelenik. A Fallot-tetraldgia elldtdsa-
ban alapvetfen kétféle miitéti stratégia terjedt el. Az
egyik szerint korai pallidcié torténik, melyet egy kései
teljes korrekcié kovet, a mdsik esetén koran teljes kord
rekonstrukciot hajtanak végre [3, 12]. Annak megérté-
sére, hogy melyik mtitéti stratégia milyen el6nyokkel-
hdtranyokkal jir a betegek fizikdlis dllapotara és talélésé-
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3. tablazat A jobb szivfél echokardiogrifids és cardialis migneses rezonancids vizsgalati eredményei korrigilt Fallot-tetral6gidban

Valamennyi korrigalt
Fallot-tetral6gids beteg

Korai teljes rekonstrukcié,  Korai pallidcié—kései p
Fallot-tetral6giis beteg teljes korrekcid,
Fallot-tetral6gids beteg

Cardialis magneses rezonancids vizsgalat

JK-EF (%)

JK-ESV (ml)

JK-ESV-index (ml/m?)

JK-EDV (ml)

JK-EDV-index (ml/m?)

JK-SV (ml)

JK-SV-index (ml/m?)

Jobb kamrai izomtomeg (g)

Jobb kamrai izomtomegindex (g,/m?)

43,53+ 9,69 42,70 + 9,43 44,71 + 10,69 ns
51,50 + 10,62 48,67 + 9,54 55,75 + 11,03 ns
157,59 + 60,08 160,10 + 56,20 154,00 + 69,73 ns
9540 = 34,17 104,67 + 32,18 81,50 + 36,70 ns
86,65 + 28,71 83,90 + 24,38 90,57 + 35,73 ns
54,20 = 16,21 56,50 = 15,25 50,75 = 19,33 ns
273,58 + 77,89 273,80 + 62,29 273,29 + 101,77 ns
194,90 + 59,51 203,83 + 50,04 181,50 + 77,79 ns
152,06 + 37,43 145,20 = 28 42 161,86 = 48,31 ns
111,60 + 27,38 109,83 + 22,21 114,25 = 37,56 ns
116,06 + 35,05 113,90 = 26,30 119,14 = 47,11 ns
99,50 + 36,58 99,17 + 32,48 100,00 + 47,49 ns
65,29 + 19,35 61,00 + 14,88 71,43 + 24,33 ns
57,40 + 18,76 53,33 + 14,79 63,50 + 24,66 ns
63,93 + 23,33 72,33 + 21,03 51,33 + 22,33 0,044
122,70 = 45,83 145,00 + 35,12 89,25 + 41,93 0,026

32,80 = 7,83 33,89 5,33 31,17 + 11,00 ns
69,50 + 21,53 78,50 + 18,10 56,00 + 20,99 0,054

Kétdimenzios echokardiografia

JP-atmérd 1 (mm) 47,62 £ 7,15 48,75 + 6,98 45,80 + 7,82 ns
JP-dtméré 2 (mm) 47,83 + 8,39 45,86 £ 6,09 50,60 = 11,01 ns
JP-area (mm?) 18,17 + 6,06 17,58 + 4,81 18,86 = 7,70 ns
JK basalis 4tméré (mm) 52,21 + 6,86 52,63 + 6,30 51,67 + 8,14 ns
JK-atmér6 a papillaris izmok szintjében (mm) 42,14 + 7,12 44,63 + 6,44 38,83 £ 7,14 ns
JK hosszanti mérete (mm) 79,36 £ 10,53 81,63 + 13,37 76,30 = 4,32 ns
Jobb kamrai nyomas (Hgmm) 39,17 £ 15,82 38,50 £ 0,71 39,50 £ 20,40 ns
TAPSE (mm) 17,00 = 3,49 16,33 + 3,56 17,67 + 3,61 ns
Vena cava inferior kilégzésben (mm) 14,89 + 341 15,83 + 2,79 13,00 + 4,36 ns

EDV = végdiastolés térfogat; EF = ejekcids frakcio; ESV = végsystolés térfogat; JK = jobb kamra; JP = jobb pitvar; ns = nem szignifikins; SV =
itétérfogat; TAPSE = a tricuspidalis annulus sikjanak systolés eléremozdulsa

re, hosszi tiv(l Osszehasonlitd vizsgilatok elvégzése
szlikséges.

A bal szivfelet érinté eredményeink alapjin elmondha-
t6, hogy a bal kamra dilataltabb, funkciéja csokkentebb,
mig verévolumene emelkedettebb korai pallidci6/kései
teljes korrekci6 esetén a korai teljes rekonstrukcién dat-
esett betegekhez képest a kései tovabbkovetések sordn.
A fenti eltérések hitterében a systemopulmonalis sont
altal okozott bal kamrai volumenterhelés dllhat, mely
fennallasanak id6tartama és mértéke Osszefliggést mutat
a bal kamra dilatatiéjaval. Ennek megfelelGen korabbi
vizsgalatok mar felvetették a korai teljes rekonstrukcio
elényeit ebben a betegesoportban [13]. Korrigalt Fallot-
tetralégia fenndlldsa esetén, bar szignifikins bal kamrai

deformdcits eltérések detektilhatdk, és a bal kamra
kontraktilitasat jellemz6 ’strain’-ek csokkentek és dssze-
fiiggést mutatnak az aorta merevségével, a teljes korai
rekonstrukcion atesett betegek bal kamrai ’strain’-jei
kedvez6bbek a korai palliacion/kései teljes korrekcion
atesettekéihez képest [14]. A fentiek mellett szignifikins
bal kamrai rotacios eltérések is igazolhatok korrigalt Fal-
lot-tetralogia fennallasa esetén, az abnormis fiziologiai
valasz Osszefiiggést mutat az aorta merevségével [15].
Raadasul valamennyi bal pitvari funkciot érinté volumet-
rikus és ’strain’ eltérések is detektalhatok [16]. A mitralis
anulus dilatati6ja és funkcionalis kdrosodasa fiiggetlen a
korrekciéd tipusatol, a korai palliacion/kései teljes kor-
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rekcién dtesett Fallot-tetral6gias betegek eredményei
azonban rosszabbak [17].

A bal kamra abnormalitdsaival szemben kisebb jobb
kamrai eltérések voltak igazolhatdk, ami azért fontos,
mivel a jobb kamra mérete és funkcidja nagy jelentSség-
gel bir ebben a betegpopulacidoban, a miitéti indikacio és
a klinikai allapot fiiggvényében is [2, 3]. Eredményeink
alapjan elmondhaté, hogy korai teljes rekonstrukci6 ese-
tén a jobb kamrai izomtomeg jelentésen nagyobbnak
bizonyult, aminek oka a kés6bb elvégzett els6 mitét ide-
jében keresendd. A korai pallidci6 /kései teljes korrekcio-
val szemben, korai teljes rekonstrukcio esetén nincs elsé
korben a kis vérkor keringését biztosito sont dltal teher-
mentesitve a jobb kamra, a teljes rekonstrukeié idejéig
folyamatosan fenndll a jobb kamra nyomdsterhelése, ami
a hypertrophia kialakulasat kozvetleniil magyarizhatja
[18]. Az O’Meagher és mtsai dltal kozzétett tanulmany
szerint azonban a jobb kamrai izomtomeg és az egyének
terhelhetGsége kozott pozitiv Osszefliggés all fenn korri-
galt Fallot-tetralogia esetén [19]. Tudjuk, hogy a jobb
pitvar, a jobb kamra és a koztiik elhelyezkedd tricuspida-
lis anulus szerves egységet alkot. Ennek megtelelGen a
jobb pitvar kompex volumetrikus és funkciondlis eltéré-
seket mutat korrigalt Fallot-tetralégia fennallasa esetén
[20]. A tricuspidalis anulus dilatalt, ami Osszefiiggést
mutat a jobb pitvari térfogatokkal, valamint funkcidja is
csokkent. A teljes korai rekonstrukcion vagy korai pallid-
ciéon/kései teljes korrekcion atesett Fallot-tetralogias be-
tegek tricuspidalis anulus méretei és funkci6ja hasonld
[21].

Az irodalmi adatok és sajat eredményeink is a minél
koraibb teljes rekonstrukcié hosszt tava elényét sugall-
jak Fallot-tetralogids betegek esetén. A Fallot-tetralogia
specialis, relative kis esetszamut betegség, igy a klinikai
gyakorlat kimenetelének kovetése, az évtizedekkel ko-
rabban alkalmazott mUtéti stratégiadk modern protokol-
lokhoz valé hasonlitisa lehet6vé teszi, hogy a jové ajan-
ldsai egyre inkabb a hosszt tavi eredmények és szakértdi
vélemények alapjan keriiljenek kialakitdsra.

Korlatok

— Ajelen tanulményban a rutin klinikai betegellitis so-
ran végzett vizsgalat eredményeinek retrospektiv ana-
lizise tortént, igy a vizsgalatok nem standardizalt pro-
tokollok alapjin torténtek.

— A felnéttkort megélt, velesziiletett szivhibds betegek
szama a tobbi kardioldgiai kérképhez hasonlitva vi-
szonylag alacsony [22-25]. A jelen vizsgilatba korla-
tozott szamua Fallot-tetralégids beteget lehetett be-
vonni a betegség ritka voltanak kdszonhetGen.

— Az esetleges rezidudlis pulmonalis regurgitatio vagy
stenosis, illetve az egyéb paraméterek lehetséges 6sz-
szefiiggéseit nem vizsgaltuk.
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Kovetkeztetés

Velesziiletett szivhibas betegekben a hosszi tavi kovetés
fontos részét képezik a cardiovascularis képalkotd vizsgi-
latok, beleértve a rutin kétdimenziés Doppler-echokar-
diogrifiat, és amennyiben klinikailag elérhetS opcid, a
cMR-vizsgilatokat. A korrekciés mitéten atesett Fallot-
tetral6gias betegek gondozasa sordn a jobb kamrai funk-
ci6 paraméterei donté fontossagtak a betegek allapotit
illetSen, illetve a matéti stratégia tervezése soran. Ered-
ményeink alapjan elmondhatd, hogy kedvez6bb bal
kamrai morfoldgiai és funkcionalis paraméterek, de kife-
jezettebb jobb kamrai hypertrophia mutathaté ki Fallot-
tetralogias betegekben korai teljes rekonstrukciot kove-
téen a korai pallidciéra, majd kései korrekciora kerild
esetekhez képest.

Anyagi tamogatis: A cikk megirdsa anyagi timogatisban
nem részesilt.

Szerzdi munkamegosztis: R. G., Z. A., N. A.: A hipotézi-
sek kidolgozdsa, vizsgilat lefolytatisa, statisztikai elemzé-
sek, a kézirat megszovegezése. T. A., K. A.: Vizsgilat
lefolytatasa, statisztikai elemzések, a kézirat megszovege-
zése. H. K., F. T.: A kézirat megszovegezése. A cikk vég-
leges véltozatit valamennyi szerz§ clolvasta és jovihagyta.

Erdekeltségek: A szerzéknek nincsenek érdekeltségeik.
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