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Bevezetés: Kronikus szivelégtelenségben és congenitalis szivbetegségekben etiologidtdl figgetleniil igazoltik a B-tipu-
st natriureticus peptid (BNP)-szint prognosztikai szerepét is.

Célkitiizés: A jelen vizsgalat célja a klinikai rutinban mérhet$ N-terminalis pro-B natriureticus peptid (NT-proBNP)
és a fontosabb klinikai és echokardiografids paraméterek 6sszehasonlitasa volt az altalunk gondozott felnétt kort
congenitalis szivbetegekben.

Moédszer: Osszesen 70 beteg adatait dolgoztuk fel. A diagnézis 34 betegnél korrigilt Fallot-tetralégia és 19 esetben
korrigilt teljes nagyér-transzpozicié volt. Tizenhét esetben egyéb congenitalis vitiumos beteg tartozott a vizsgalati
csoportba. Valamennyi esetben ambulins vizsgalat tortént elektrokardiografidval, echokardiografidval és NT-
proBNP-méréssel kiegészitve. Meghatdroztuk a szivelégtelenség New York Heart Association (NYHA) szerinti std-
diumit, és a betegek az életminGségiikkel kapcsolatos kérdGivet is kitoltotték.

Eredmények: A magasabb NT-proBNP-szint rosszabb életmindséggel (visual analogue scale, VAS) és nagyobb jobb
kamrai végdiasztolés dtmérdvel jart egyiitt, és az arrhythmidk eléforduldsa is magasabb volt. Negativ korrelacié volt
igazolhat6 az NT-proBNDP-szint és a betegek VAS-pontszama (r = 0,45, p = 0,0001), valamint a bal kamrai ejekcids
frakci6é (BK-EF) kozott (r = -0,67, p<0,0001). A ROC-analizis soran az NT-proBNP2668 pg,/ml-t taldltuk a legna-
gyobb pontossagti hatdrértéknek a NYHA III-IV. stadium el6rejelzésében (szenzitivitds 93%, specificitis 63%, gorbe
alatti tertilet 80%, p = 0,001). Hasonl6an, az NT-proBNP>184,7 pg/ml-t taldltuk a legnagyobb pontossiginak az
55%-nal kisebb BK-EF elbrejelzésében (szenzitivitds 66%, specificitis 67%, gorbe alatti teriilet 77%, p = 0,02).
Kovetkeztetések: Az NT-proBNP-nek jelent8sége van a felngtt kortt komplex congenitalis szivbetegséggel bird bete-
gek megitélésében, prognézisuk meghatirozdsiban, és a betegek utinkovetésére alkalmazott egyéb vizsgdlomodsze-
rek mellett segithet a reoperacié vagy az esetleges szivtranszplantacié idejének kivalasztasaban.
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The significance of N-terminal pro-B natriuretic peptide in the management

of adult patients with congenital heart disease — Results from the CSONGRAD
Registry

Introduction: The prognostic role of B-type natriuretic peptide (BNP) level was confirmed in chronic heart failure
and congenital heart diseases irrespective of the aetiology.

Aim: The aim of this study was to compare NT-proBNP measured in the clinical practice and important clinical and
echocardiographic parameters in patients with adult congenital heart diseases under our care.
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Method: Data of a total of 70 patients were analysed; 34 patients had corrected tetralogy of Fallot and 19 patients had
corrected transposition of the great arteries. In 17 further cases, patients with other congenital vitiums have been
involved in the study. In all cases, out-patient examination was performed with electrocardiography, echocardiogra-
phy and NT-proBNP measurement. The New York Heart Association (NYHA) stages of the patients were deter-
mined and the patients filled in a questionnaire regarding their quality of life.

Results: Elevated NT-proBNP level resulted in a worse quality of life (visual analogue scale, VAS) and an increased
right ventricular end diastolic diameter; the incidence of arrhythmia increased as well. Negative correlation was found
between the NT-proBNP level and the VAS value (r = —0.45, p = 0.0001) and the left ventricular ejection fraction
(LV-EF) (r = -0.67, p = <0.0001). ROC analysis showed that NT-proBNP2668.1 pg/ml was the cut-off value that
most accurately predicted NYHA class III-IV (sensitivity 93%, specificity 63%, area under the curve 80%, p = 0.001).
Similarly, NT-proBNP>184.7 pg,/ml was found to be the cut-off value most accurately predicting LV-EF below 55%
(sensitivity 66%, specificity 67%, area under the curve 77%, p = 0.02).

Conclusions: NT-proBNDP has a role in the evaluation of adult patients with congenital heart diseases and in determin-
ing the prognosis of these patients, and in addition to other examinations used in the follow-up of these patients,
NT-proBNP may help in determining the time of reoperation or potential heart transplantation.
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Roviditések

BK = bal kamra; BNP = B-tipust natriureticus peptid; CCS =
(Canadian Cardiovascular Society) Kanadai Cardiovascularis
Tarsasag; CSONGRAD Regiszter = Registry of C(S)ONGeni-
tal caRdiAc Disease patients at the University of Szeged; EDD
= (end-diastolic diameter) végdiasztolés dtmér8; EF = ejekcids
frakcié; ESC = (European Society of Cardiology) Eurépai Kar-
diolégus Térsasdg; JK = jobb kamra; NT-proBNP = N-termi-
nalis pro-B natriureticus peptid; NYHA = New York Heart
Association; PR = pulmonalis regurgitatio; ROC-analizis = (re-
ceiver operating characteristic curve) kb. a vev8egység operici-
6s karakterisztikus gorbéjének analizise; TAPSE = (tricuspid
annular plane systolic excursion) a tricuspidalis annulus sikja-
nak szisztolés elémozdulasa; TGA = (transposition of the great
arteries) dextro- vagy teljes nagyér-transzpozicio; T1 = tricuspi-
dalis insufficientia; ToF = (tetralogy of Fallot) Fallot-tetralégia;
VAS = vizudlis anal6g skala

Az Eurépai Kardiol6gus Tarsasig (European Society of
Cardiology, ESC) 2016. évi irdnyelvei alapjan az akut és
a kronikus szivelégtelenség diagnozisanak feldllitisaban a
B-tipust natriureticus peptid (BNP) mérésének alapvetd
szerepe van [1]. A BNP elsGsorban a szivben képz&dik
mint pre-prohormon (pre-proBNP), majd a keringésbe
jutva prohormonna (proBNP) és szignalpeptiddé hasad,
majd a prohormonbdl a 32 aminosavbdl all6 BNP és
inaktiv N-termindlis fragmentje (NT-proBNP) képzs-
dik. A BNP szintje volumenterhelés, nyomasterhelés, il-
letve komplex cianotikus vitiumok esetén megemelke-
dik. A BNP vasodilatatiét, natriuresist és diuresist
indukal. Klinikai vizsgalatokban igazoltik, hogy a BNP
és a vele ekvimolarisan képz6d6 NT-proBNP koncentra-
cidja ers prognosztikus tényezd szivelégtelenség fennal-

lasa esetén, és értéke korrelal a terapia sikerességével [2].
Kroénikus szivelégtelenségben és congenitalis szivbeteg-
ségekben etiologiatdl fiiggetlentil Osszefiiggést igazoltak
a BNP-szint és a bal kamrai (BK-i) diszfunkcié kozott,
valamint igazoltdk a BNP-szint prognosztikai szerepét is
[3-5]. Gyermekkorban is igazolt a BNP-mérés prog-
nosztikai jelentGsége a BK-funkcié monitorizalasiban:
nagyér-transzpozicié (transposition of the great arteries,
TGA) fennallasa esetén egy Senning-mtitott populicién
a BNP jdl tiikrozte a jobb kamra (JK) funkcidjat, gyer-
mekkori cardiomyopathia esetén pedig elére jelezte a
szisztolés és a diasztolés diszfunkciot [6, 7].

A Fallot-tetralogia (tetralogy of Fallot, ToF) a leggya-
koribb, cianézissal jard szivfejlédési rendellenesség [8].
A komplex congenitalis vitium kamrai septumdefektus-
bol, pulmonalis stenosisbol, aortadextropoziciébdl és
postnatalisan kialakulé JK-hypertrophiibdl tevédik osz-
sze [8]. A ToF kezelése koriabban egy palliativ mtitétet
kovetd teljes rekonstrukcids mitéttel tortént, jelenleg
minél korabbi életkorban elvégzik a teljes rekonstrukciét
[8]. A szivelégtelenség és a BNP emelkedésének leggya-
koribb oka ToF fenndlldsa esetén a pulmonalis regurgita-
tio, a pulmonalis stenosis, a JK tigulata, a BK diszfunk-
cidja vagy az aortabillentyd regurgitatidja [8].

A dextro- vagy teljes nagyér-transzpozicié (transposi-
tion of the great arteries, TGA) a congenitalis vitiumok
5-7%-at teszi ki [8, 9]. TGA esetén az aorta a JK-bdl, az
arteria pulmonalis a BK-b6l ered. A TGA mitéti megol-
disa az 1990-es évekig a pitvari szintli korrekcié volt
[10]. Az 1990-¢s évektdl ezeket a modszereket felvaltot-
ta az Gjszilottkori artérids switch mdtét, amelynek sorin
a két nagyeret az eredésiiket kovetSen atvagjak és felcse-
rélik, majd a pulmonalis artériat a JK-ra, mig az aortit a
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BK-ra szdjaztatjik, és a coronariaszdjadékokat a neoaor-
taba tltetik [11]. A szivelégtelenség és a BNP emelkedé-
sének leggyakoribb oka ebben az esetben a szisztémds JK
diszfunkcidja, a stlyos tricuspidalis insufficientia és a
rendellenes kamrai tel6dés.

A jelen vizsgalat célja a klinikai rutinban mérhet6 N'T-
proBNP és a fontosabb klinikai és echokardiogrifis pa-
raméterek Osszefliggéseinek vizsgalata volt az altalunk
gondozott felndtt kor congenitalis szivbetegekben.
Ezeket az Osszefiiggéseket ToF és TGA miatt gondozott
betegeknél kiilon-kiilon is megvizsgaltuk.

Betegek és modszer

A betegesoport

Osszesen 70 beteg adatait dolgoztuk fel, koziiliik 34 be-
tegnél ToF, 19 esetben TGA volt a diagnodzis. Tovabbi
hirom beteget velesziiletett aortastenosis, hairom bete-
get atrioventricularis septumdefektus, két beteget pul-
monalis stenosis, egy beteget bicuspidalis aortabillentyt
és kovetkezményes aortainsufficientia, egy beteget pul-
monalis atresia, egy beteget pedig dilatativ cardiomyo-
pathia miatt gondozunk, 6 betegiink Fontan-keringéssel
élt, koztiik univentricularis sziv, hypoplasids JK, tricuspi-
dalis atresia és Osszetett congenitalis vitium is el6fordult.
A TGA miatt gondozott betegeknél 9 esetben Mustard
szerinti, 9 esetben Senning szerinti, mig egy esetben
Fontan szerinti m@tét tortént. A betegek adatait a Szege-
den gondozott velesziiletett szivbetegekrsl készitett
CSONGRAD (Registry of C(S)ONGenital caRdiAc
Disease patients at the University of Szeged) Regiszter-
bdl nyertiik [12]. Valamennyi esetben ambulans vizsga-
lat tortént elektrokardiografidval, echokardiografidval és
NT-proBNP-méréssel kiegészitve. Meghatiroztuk a
szivelégtelenség New York Heart Association (NYHA)
szerinti stidiumat, és a betegek az életmingségiikkel kap-
csolatos kérddivet is kitoltottek.

Transthoracalis Doppler-echokardiogrifin

Valamennyi esetben rutin kétdimenzids transthoracalis
Doppler-echokardiogrifids vizsgalat tortént, a BK-i ejek-
cids frakcior (EF) médositott Simpson-moédszerrel szd-
mitottuk (amennyiben az kivitelezhet6 volt). Szines
Doppler-echokardiogrifia sordn vizudlis becslés alapjin
I-1V. fokozatt skalak segitségével meghataroztuk a val-
vularis regurgitatiok mértékét, mig folyamatos Doppler
segitségével lemértiik az esetlegesen fenndllé billentyd-
gradienst. A bal pitvari, BK-i és JK-i méretek rogzitése
mellett kiszamitottuk a tricuspidalis anulus sikjanak
szisztolés elémozdulasanak (tricuspid annular plane sys-
tolic excursion, TAPSE) értékét is.
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A szivelégtelenséy NYHA szerinti
klasszifikaciojn

A szivelégtelenség sulyossiginak meghatarozasara el6-
szoOr 1928-ban a New York Heart Association (NYHA)
kozolt stadiumbeosztast, amelynek megfelelGen jelle-
meztiik betegeink szivelégtelenségének mértékét [13]:

1. stadium — A fizikai aktivitds nem korlatozott, a min-
dennapos fizikai aktivitds nem okoz firadtsigot, nehéz-
1égzést vagy palpitatiot.

II. stadium — A fizikai aktivitds mérsékelten korlato-
zott, nyugalomban nincs panasz, de a mindennapos fizi-
kai aktivitds firadtsigot, nehézlégzést, palpitatiét vagy
anginat okoz.

III. stadium — A fizikai aktivitds jelent&sen korlitozott,
nyugalmi panaszok nincsencek, de a szokdsosndl kisebb
fizikai aktivitds is kivaltja a fenti panaszokat.

IV. staddium — Nyugalmi panaszok vannak, amelyek a
legkisebb fizikai terhelésre is fokoz6dnak.

Laboratoriumi vizsgalatok

A fentieken tal minden betegnél laboratériumi koriilmé-
nyek kozott meghatiroztuk az NT-proBND szintjét.
Vizsgilt betegeink kozott akut szivelégtelenség nem for-
dult el§, ezért az ESC nem akut szivelégtelenségre meg-
hatdrozott hatdrértékét haszndltuk (125 pg/ml) [1].

Az életmindséy megitélése

Az ¢letmindség megitélésére az 1-t6l 100-ig terjedd li-
nedris, vizudlis analég skaldt (VAS) haszndltuk, ahol az
1-es érték az elképzelhetd legrosszabb, a 100-as érték az
elképzelhets legjobb egészségi dllapotot jellemzi [14].

Aritmoligini kontroll

Vizsgalataink sordn a hemodinamikai elégtelenséggel
(vagy akar keringésledlldssal) jar6 brady- és tachyarrhyth-
midk anamnesztikus jelenlétét kerestiik (pitvarfibrillicié
és pitvari flutter, kamrai ritmuszavarok vagy atrioventri-
cularis blokkok stb.).

Statisztikai analizis

Az adatokat dtlag + standard deviicié alakban tintettiik
fel. A statisztikai analizisek sordn a p<0,05 értéket tekin-
tettiikk szignifikinsnak. A folyamatos valtozok Osszeha-
sonlitdsa sordn a kétmintds Student-féle #prébat hasz-
ndltuk, mig a kategorikus valtozék Osszehasonlitisira a
khi-négyzet-prébat és a Fisher-féle egzakt tesztet alkal-
maztuk. A valtozok kozotti korrelicio jellemzésére a
Pearson-féle korrelacios egytitthatd értékét szamitottuk
ki. Az NT-proBNP prediktiv erejének kimutatdsira
ROC- (receiver operating characteristic) gorbéket készi-
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1. tablazat A felndtt korti congenitalis szivbetegek fontosabb demogrifiai,
klinikai és echokardiografids jellemz8i az NT-proBNP-szint
fiiggvényében

Betegadatok Valamennyi NT-proBNP  NT-proBNP
<125 pg/ml 2125 pg/ml
n 70 22 48
Eletkor (év) 339=+127 26,7+105 372 +123*
NYHA 1,4+0,7 12+04 1,5+ 0,8

NYHA III-IV. st. 6 0 6

VAS 71,1 £242 81,6 +17,0 66,2 +257*

BK-EF (%) 64,2 + 95 66,9 +7,0 62,7 +10,4

BK-EF<55% 6 1 5

Anatémiai JK-EDD 51,2 + 11,2 448+93 542 +10,8*

(mm)
TAPSE (mm) 17,1 + 49 17,8 £ 5,3 16,8 +4,7
Arrhythmia 34 8 26*

NT-proBNP (pg/ml) 427,5 + 829,3 73,3 +254 589.8 +961,1*

BK-EF = bal kamrai ejekciés frakcié; JK-EDD = jobb kamrai végdiasztolés atmé-
r6; NT-proBNP = N-termindlis pro-B-tipusti natriureticus peptid; NYHA = New
York Heart Association; st. = stidium; TAPSE = (tricuspid annular plane systolic
excursion) a tricuspidalis annulus sikjanak szisztolés kitérése; VAS = vizudlis
anal6g skala

*p<0,05 vs. <125 pg/ml NT-proBNP

tettlink, és a gorbe alatti teriiletet a szenzitivitisi és a
specificitasi adatokkal egytitt dbrazoltuk. Statisztikai vizs-
galataink elvégzésekor a MedCalc szoftvert (MedCalc,
Mariakerke, Belgium) haszndltuk.

Eredmények
A teljes vizsgalt congenitalis szivbeteg-populicio

A BK-EF pontos mérése 13 (19%) esetben sikertelennek
bizonyult. Az 1. tablazatban hasonlitottuk 6ssze a klini-
kankon gondozott felnétt korti congenitalis szivbetegek
fontosabb demogrifiai, klinikai és echokardiografids ada-
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tait a nemzetkozi ajanlasoknak megfelel6en megadott
hatdrérték szerinti NT-proBNP-szint (125 pg/ml) figg-
vényében. A magasabb NT-proBNDP-szint rosszabb
¢életminGséggel (alacsonyabb VAS) és nagyobb JK-i
végdiasztolés dtmérdvel jart egyiitt, az arrhythmiak el6-
forduldsa is magasabb volt. Negativ korreldcié volt iga-
zolhat6 az NT-proBNP-szint és a betegek VAS-pontsza-
ma (r = 0,45, p = 0,0001), valamint BK-EF-je kozott
(r=-0,67, p<0,0001).

ROC-analizis

A ROC-analizis soran az NT-proBNP2668 pg/ml-t ta-
laltuk a legnagyobb pontossagt hatarértéknek a NYHA
III-1IV. stadium elGrejelzésében (szenzitivitds 93%, speci-
ficitas 63%, gorbe alatti tertilet 80%, p = 0,001) (1A
dabra). Hasonlban, az NT-proBNP>184,7 pg/ml-t taldl-
tuk a legnagyobb pontossigiinak az 55%-ndl kisebb
BK-EF elGrejelzésében (szenzitivitds 66%, specificitds
67%, gorbe alatti teriilet 77%, p = 0,02) (IB dbra). A
betegek klinikai és echokardiogrifids adatainak, valamint
az NT-proBNP-nek a BK-EF<55%-kal, valamint a
NYHA III-IV. stidiummal val6 Gsszefiiggéseita 2. ésa 3.
tablazatban tintettik fel.

Fallot-tetralogin

A ToF-os betegcsoportban az NT-proBNP-szint emel-
kedése Osszefliggést mutatott a betegek életkoraval és
életminGségével, valamint nem szignifikins mértékben,
de funkcionilis statusukkal is (4. zdblizat). Az NT-proBNDP
értéke pozitivan korrelalt a betegek életkoraval (r = 0,46,
p =0,0006) és a NYHA-stadiummal (r = 0,70, p<0,0001),
mig negativ korrelacié volt igazolhaté az NT-proBNP
értéke és a VAS-pontszam (r = -0,47, p = 0,008), a
BK-EF (r = -0,81, p<0,0001) és a TAPSE értéke
(r=-0,52, p = 0,004) kozott.
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ROC-analizis soran az NT-proBNP2668 pg,/ml-t talaltuk a legnagyobb pontossigt hatdrértéknek a NYHA II-IV. stidiumu szivelégtelenség, mig az

NT-proBNP2184,7 pg/ml-t az 55%-nél kisebb bal kamrai ejekcios frakei6 elGrejelzésében
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2. tablazat A feln6tt kort congenitalis szivbetegek fontosabb demografiai, klinikai és echokardiografids jellemz&i a szivelégtelenség NYHA szerinti stadiuma,
valamint az NT-proBNDP-szint fiiggvényében

Betegadatok Valamennyi NYHA NYHA NT-proBNP NT-proBNP
0-II. st. III-1V. st. <668 pg/ml 2668 pg/ml
n 70 62 8 60 10
Eletkor (év) 339+ 12,7 322+115 47,3 + 14,2* 31,6 11,4 47,7 + 11,6t
NYHA 1,4+0,7 1,1 £ 0,3 3,1 +0,6* 1,2+0,5 24 +1.2¢
NYHA III-IV. st. 6 0 8* 3 5t
VAS 71,1 £ 24,2 76,0 £ 19,5 30,7 = 22,1* 76,8 + 18,6 40,0 = 28,8%
BK-EF (%) 64,2 £ 95 65,5+75 46,8 + 16,5* 65,9 £ 6,8 49,7 £ 16,11
BK-EF<55% 6 4 2% 1 3t
Anatémiai 512+11,2 50,2 +11,1 60,0 + 8,1* 50,1 + 10,6 59,0 + 12,61
JK-EDD (mm)
TAPSE (mm) 17,1 £49 17,7 + 4,8 12,9 +2,9* 17,6 + 4,7 14,3 + 5,1
Arrhythmia 34 27 7* 25 9t
NT-proBNP (pg/ml) 4275 + 829,3 299,8 + 567,8 1416,8 + 1 645,3* 180,5 £ 120,8 1909,1 + 1526,91
NT-proBNP2668 pg/ml 10 5 5* 0 10t

BK-EF = bal kamrai ejekcids frakcid; JK-EDD = jobb kamrai végdiasztolés dtméré; NT-proBNP = N-termindlis pro-B natriureticus peptid; NYHA = New York Heart
Association; st. = stidium; TAPSE = (tricuspid annular plane systolic excursion) a tricuspidalis annulus sikjanak szisztolés kitérése; VAS = vizudlis analog skila

*p<0,05 vs. NYHA 0-II. st.
p<0,05 vs. <668 pg/ml NT-proBNP

3. tablazat A felnétt kort congenitalis szivbetegek fontosabb demografiai, klinikai és echokardiogrifids jellemzd&i a bal kamrai ejekcios frakcid, valamint az NT-
proBNP-szint fiiggvényében

Betegadatok Valamennyi BK-EF BK-EF NT-proBNP NT-proBNP
>55% <55% <184,7 pg/ml >184,7 pg/ml
n 70 51 6 37 33
Eletkor (év) 339=+127 325+124 41,5 +£19,6 304 +11,7 37,8 £+ 12,81
NYHA 1,4+0,7 1,2+ 0,5 22+12 1,2+04 1,6 + 0,9t
NYHA III-IV. st. 6 2 2 0 5t
VAS 71,1 £ 242 76,2 +21,8 49,0 + 39,7* 80,2 + 18,6 61,8 £ 2597
BK-EF (%) 64,2 £ 9.5 66,5 + 6,3 448 £ 10,7* 66,2 + 6,4 61,2 + 12,3t
BK-EF<55% 6 0 6* 2 41
Anatémiai JK-EDD (mm) 51,2 11,2 49,4 + 10,7 53,5+11,6 46,3 +£9,2 56,6 + 10,8t
TAPSE (mm) 17,1 + 49 17,9 £ 4,6 20,0 £5,7 17,3 £5,1 169 £ 4,8
Arrhythmia 34 24 3 14 20t
NT-proBNP (pg,/ml) 4275 + 829,3 2289 +2942 18994 + 2233.9* 104,1 + 43,8 790,0 £ 1106,5¢1
NT-proBNP 4 0 3* 0 33t
>184,7 pg/ml

BK-EF = bal kamrai ¢jekciés frakci6; JK-EDD = jobb kamrai végdiasztolés 4tmérS; NT-proBNP = N-termindlis pro-B natriureticus peptid; NYHA = New York Heart
Association; st. = staidium; TAPSE = (tricuspid annular plane systolic excursion) a tricuspidalis annulus sikjanak szisztolés kitérése; VAS = vizudlis analég skala

*p<0,05 vs. 255% BK-EF
p<0,05 vs. <184,7 pg/ml NT-proBNDP

Teljes nagyér-transzpozicio Megbeszélés

Az alacsony esetszam ellenére tendenciézus eltéréscket ta- | A klinikai gyakorlatban a BNP és az NT-proBND a nem-
laltunk a JK-i méretekben és funkciéban az NT-proBNP- | zetkozi ajanlasok alapjan egyarant alkalmazhaté az akut
szint fuggvényében. Pozitiv korreldciot tudtunk igazolni | és a krénikus szivelégtelenség diagndzisanak felallitdsara,
az NT-proBNP értéke és a betegek NYHA-stadiuma | a prognézis meghatirozasara, valamint a terdpia vezeté-
kozott (r = 0,59, p = 0,009) (5. tablizat). sére [1, 15, 16]. Normalis BNP- és NT-proBNP-szint
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4. tablazat A Fallot-tetralégia miatt gondozott betegek fontosabb demog-
rifiai, Klinikai és echokardiografiss jellemz6i az NT-proBND-
szint fliggvényében

Betegadatok NT-proBNP NT-proBNP
<125 pg/ml 2125 pg/ml
n 11 23
Eletkor (év) 282+ 132 42.8 + 13 4*
Eletkor az elsé miitét idején (év) 3,331 57 +438
NYHA 1,2+04 1,8 £1,1
VAS 79,1 £ 15,1 53,4 £29.2*
BK-EF (%) 68,9 + 6,0 62,9+ 12,0
JK-EDD (mm) 50,8 + 8,2 53,997
TAPSE (mm) 19,024 18,7 + 3,8
Kozepes/stlyos PR 4 9
Pulmonalis billentyt feletti 248 + 18,9 31,0 £ 19,0
csticsgradiens (Hgmm)
Arrhythmia 9 23

BK-EK = bal kamrai ejekcids frakcid; JK-EDD = jobb kamrai végdiasztolés dtmé-
r6; NT-proBNP = N-termindlis pro-B natriureticus peptid; NYHA = New York
Heart Association; PR = pulmonalis regurgitatio; TAPSE = (tricuspid annular
plane systolic excursion) a tricuspidalis anulus sikjanak szisztolés elémozduldsa;
VAS = vizudlis analég skala

*p<0,05 vs. <125 pg/ml NT-proBNP

5. tablazat A teljes nagyér-transzpozicié miatt gondozott betegek fonto-
sabb demogrifiai, klinikai és echokardiogrifids jellemz&i az NT-

proBNP-szint fliggvényében

Betegadatok NT-proBNP NT-proBNP
<125 pg/ml >125 (pg/ml)
n 2 17
Eletkor (év) 27535 34,1+ 8,0
Eletkor az elsé miitét idején (év) 45+49 1,9 + 1,6*
NYHA 1,8+ 1,1 1,7+ 0,9
VAS 69,0 +41,0 68,4 +19.2
Anatémiai JK-EDD (mm) 46,5 £ 2,1 57,5 +10,9
TAPSE (mm) 11,0 £ 1,4 13,0 £ 3,3
Kozepes/stlyos T1 1 12
D-jel 1 15
Arrhythmia 2 7

JK-EDD = jobb kamrai végdiasztolés 4tmérd; NT-proBNP = N-termindlis pro-B
natriureticus peptid; NYHA = New York Heart Association; TAPSE = (tricuspid
annular plane systolic excursion) a tricuspidalis anulus sikjanak szisztolés el6moz-
duldsa; TT = tricuspidalis insufficientia; VAS = vizudlis anal6g skdla

*p<0,05 vs. <125 pg/ml NT-proBNP

esetén a szivelégtelenség fenndlldsa nem valészin(. Nem
akut szivelégtelenségben a BND hatarértéke 35 pg/ml,
NT-proBNP esetén ez az érték 125 pg/ml. Akut sziv-
clégtelenségben a paraméterek valamivel magasabbak,
BNP esetén 100 pg/ml, NT-proBNP esetén 300 pg/ml
[1]. A Kanadai Cardiovascularis Tarsasig (Canadian

Cardiovascular Society, CCS) 2016. évi ajanldsa alapjan
500 pg/ml BNDP-érték felett a szivelégtelenség diagnézi-
sa nagyon val6szin, NT-proBNP esetén 50 év alatti be-
tegeknél ez az érték 450 pg/ml [15]. Az eredmények
értékelésekor figyelembe kell venni, hogy szamos ténye-
z6 befolyasolja a BNP értékét, koztiik az életkor, a vese-
funkcid, a testtomeg, a pitvarfibrillacié jelenléte és a jobb
szivfél terhelése [16]. A feln6tt kort congenitalis szivbe-
tegek gondozasira vonatkoz6 nemzetkozi irdnyelvek a
BNP-vel és az NT-proBNP-vel kapcsolatban nem hatd-
roztak meg hatirértékeket és nem fogalmaztak meg
ajanlasokat. Kevés irodalmi adat all rendelkezésre a BNP-
és az NT-proBNDP-szint eltéréseivel kapcsolatban conge-
nitalis szivbetegségekben. Sokszor nehéz meghatirozni
a reopericié idSépontjat, mert az erre vonatkozo6 ajanla-
sok a legtobb esetben C-szintd evidencidkat tartalmaz-
nak [17]. Egy 595 feln6tt kort congenitalis szivbeteg
részvételével végzett vizsgilatban szignifikins Osszefiig-
gést igazoltak az NT-proBNDP-szint és a haldl, illetve a
szivelégtelenség elGfordulasa kozott [18]. Az NT-
proBNP-szint tehdt alkalmas lehet a felnétt korti conge-
nitalis szivbeteg-populacidban is a prognézis meghataro-
zasara és a terapia vezetésére.

A jelen vizsgilat eredményei alapjin elmondhatd,
hogy az NT-proBNP prognosztikus jelent&séggel bir
congenitalis szivbetegségek fenndllisa esetén a csokkent
BK-funkcié és a szivelégtelenség magasabb stadiumdanak
elérejelzésében. Magasabb NT-proBNDP-szint esetén a
betegek életmindsége és a JK-i morfolégia rosszabb,
valamint korrelacié is igazolhat6 az NT-proBNP-szint és
a betegek életmindségét jellemzd paraméter és a BK
funkciéja kozott. Mindezen tények felhivhatjak a figyel-
met az NT-proBNP klinikai jelent&ségére ennek a beteg-
csoportnak a megitélésében. Eredményeink felhivjak
azonban a figyelmet arra is, hogy bizonyos congenitalis
szivbetegségek tovibbkovetése és gondozisa speciilis
paraméterek szamitasat is igényli.

A ToF lehetséges kés6i szovédményei a pulmonalis
regurgitatio ¢és a residualis JK-i kidramlasi palya obstruk-
cidja, valamint a kovetkezményes JK-i dilatatio és disz-
funkcié és a tricuspidalis insufficientia. Residualis kamrai
septumdefektus alakulhat ki, mely a BK volumenterhelé-
séhez vezethet. Lehetséges kései szovédmény az aorta-
gyok dilatatidja is, mely aortainsufficientidhoz vezethet,
ritkdn aortadissectio alakulhat ki. El6fordulhat BK-disz-
funkcié és pitvari/kamrai tachycardia progressziv hemo-
dinamikai zavarral és/vagy a mdtéti heggel kapcsolat-
ban. A szivelégtelenség és a kovetkezményes BND és
NT-proBNP emelkedésének leggyakoribb oka a pulmo-
nalis regurgitatio, a pulmonalis stenosis és a JK tagulata,
a BK diszfunkcidja vagy az aortabillentyi regurgitatiéja.
Egy 2015-ben ToF-os betegek részvételével készile 10
éves utinkovetéses vizsgilatban a tiinetmentes betegek
70%-anal emelkedett volt a BNP értéke, kardidlisan kom-
penzalt betegeknél a BNP a mortalitds prediktora volt, és
BNDP=2126,9 pg/ml esetén az Otszorosére emelkedett a
mortalitisi kockdzat [19]. Eindhoven és mitsai szintén
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ToF-os betegeket vizsgiltak, és azt talaltik, hogy a BNDP-
szint emelkedett a pulmonalis billenty( cseréje el6tt, a
mtét utin pedig csokkent, a BND értéke pedig korrelalt
a NYHA-stadiummal és a végdiasztolés JK-i atmérGvel
[20]. Annak ellenére, hogy relative kis esetszamot vizs-
giltunk, sajit eredményeink Osszefiiggést igazoltak az
NT-proBNP-szint és a betegek életkora, életminésége és
funkcionalis allapota, valamint a BK és a JK funkcidja
kozott.

TGA esetén a leggyakoribb szov6dmény a tricuspidalis
insufficientia: ez a szisztémds JK dilatatidjanak jele lehet,
mely progredialhat, és kialakulhat a terelGfolt elégtelensé-
ge bal-jobb vagy jobb-bal sonttel, valamint a pulmonalis
billenty szintje alatti kidramldsi palya obstrukciéjaval,
amely az interventricularis septum balra boltosulasinak
kovetkezménye lehet, és arrhythmidhoz vezethet. A sziv-
elégtelenség és a kovetkezményes BNP emelkedésének
leggyakoribb oka a szisztémds JK diszfunkcidja, a stlyos
tricuspidalis insufficientia és a rendellenes kamrai tel6dés.
Haberger és mesai 89, TGA miatt operalt beteget vizsgal-
tak, az atlagos utinkovetési id6 48 hoénap volt. Eredmé-
nyeik alapjan meghatiroztak egy BNP cut-off értéket (85
pg/ml) major kardidlis esemény el6rejelzésére [21]. Egy
masik munkacsoport TGA miatt gondozott betegeknél
Osszefiiggést taldlt az NT-proBNP-érték és a JK bazalis
atmérGje, valamint a tricuspidalis insufficientia mértéke
kozott, dm az NT-proBNP-érték és a NYHA-stidium
kozott nem tudtak Osszetiiggést igazolni [22]. Vizsgdla-
tunkban a TGA miatt klinikdnkon gondozott betegeknél
az alacsony esetszim miatt csak tendencidzus eltérések
voltak lathatok, de korreldciét taldltunk az NT-proBNP
értéke és a betegek NYHA-stAdiuma kozott.

Fontosabb limiticiok

Vizsgalataink sordn szdmos limitdlé tényezé meriilt fel,
melyek koziil a legfontosabbaknak az aldbbiakat tartjuk:
— Vizsgilati anyagunk relative kis esetszamot tartalmaz,
mely tényt a statisztikai analizis elvégzésekor figyelem-
be kellett venniink. Ennek megfeleléen tervezziik az
adatok tovibbi prospektiv gytijtését.

Az NT-proBNP hatarértékéhez a nemzetkozi ajanla-
sokban megadott szintet vettiik figyelembe. Ismeretes
azonban, hogy életkor szerinti eltérések is megfigyel-
hetSk ebben a paraméterben (ahogy azt sajat adataink
is sugalltak), és a diagnosztikus kiteket gyarték, vala-
mint a nemzetkozi tarsasigok (ESC, CSC) altal meg-
adott hatarértékek is eltéréseket mutathatnak.

— A vizsgalt populacié — 70 congenitalis szivbeteg — nem
volt homogénnek tekinthetd, ahogy azt a vizsgilat
elején is definidltuk. A bal és a jobb szivfél érintettsége,
eltérései kiillonbozd mértékiiek lehettek, ami hatdssal
volt a kapott eredményekre.

Egyes betegekben a BK-EF meghatirozdsa technikai
okokbdl nem tortént meg.

EREDETI KOZLEMENY

Kovetkeztetések

Az NT-proBNP-nek jelent6sége van a felnétt kort
komplex congenitalis szivbetegséggel bird betegek meg-
itélésében, prognézisuk meghatirozisiban, és a betegek
utankovetésére alkalmazott egyéb vizsgilomodszerek
mellett segithet a reopericié vagy az esetleges sziv-
transzplanticio idejének kivilasztisaban.

Anyagi tamogatis: A szerz6k anyagi timogatasban nem
részestiltek.

Szerzdi munkamegosztis: A. N.: A hipotézisek kidolgoza-
sa, a vizsgdlat lefolytatdsa, statisztikai elemzések. H. K.:
A hipotézisek kidolgozasa, a vizsgilat lefolytatasa. B. K.
és K. A.: A vizsgilat lefolytatdsa. H. 1., B. G. és F. T.:
A kézirat megszovegezése. N. A.: A hipotézisek kidolgo-
zdsa, a kézirat megszovegezése. A cikk végleges viltoza-
tat valamennyi szerz§ elolvasta és jovahagyta.

Erdekeltségek: A szerz6knek nincsenek érdekeltségeik.
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