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A noncompacted cardiomyopathia a myocardium fejlédésének egy sajatos morfologiai rendellenessége, amely csecsemd- és gyer-
mekkorban igen ritkdn keriil felismerésre. Elnevezésiiket illetGen korabban tobbféle, leggyakrabban spongiosus megjel6lést hasznal-
tak, az embriondlis cardiomyopathia azonban jol kifejezi a betegség embridpatologiai eredetét. A prevalencia nem ismert, és hossz
tava irodalmi nyomon kovetési adatok sem dllnak rendelkezésre. Célunk a jelentés szamunak tekinthetd, 20 év alatt 23 betegben
echokardiografidval diagnosztizalt betegekben tortént vizsgilatok adatait értékelni. (Eletkor: 3 nap-17 év, atlag: 60,3 ho, 11 beteg
volt 1 éves életkor alatti.) Nyomon kévetési id6 0,5-16 év, dtlag 6,3 év volt. A hagyomanyos echokardiogrifids szisztolés-diasztolés
funkcié paraméterei mellett szoveti Doppler- és a gyermekekben hazankban ezen betegekben elGszor végzett MR-vizsgalatokat
éreékeltiik. Eredmények: Az echo/MR vizsgalatok jol korrelaltak a diagnézis megiallapitisiaban és a szisztolés funkcié paraméterei-
ben. Kiemeljiik a kombindlt szisztolés és diasztolés funkcié paraméter (TEI-index) szerepét (TEI-index MRI-EF-korrelicio r: 0,96,
p<0,01). Csecsemd&korban felismert betegek tarsult vitiummal, de a nélkiil is, igen stlyos prognézistak: a betegek 43%-a fél éven
belil meghalt vagy szivitiiltetésre keriilt. A nagyobb gyermekek hosszabb ideig vannak stabil hemodinamikai allapotban. A korai
diagndzis, adekvat kezelés, vittummal tarsult betegekben a miitét elétti felismerés javithat a betegség prognozisin, a mtét kilatdsa-
in. Adataink virhatéan hozzdjarulnak a hazai prevalencia megismeréséhez, illetve a csaladvizsgilatok elinditasihoz is.

Kulcsszavak: szivizombetegségek, embriondlis cardiomyopathia, noncompacted myocardium, spongiosus myocardium, echo-
kardiogrifia, sziv-magnesesrezonancia

Noncompacted cardiomyopathy in infants and children. Clinical findings and
diagnostic techniques

Noncompaction of the ventricular myocardium (NcCM) represents an arrest in the normal process of myocardial compaction, and
has only recently been recognized as a distinct form of cardiomyopathy. It was previously termed as ,,spongy myocardium” and it
is an extremely rare form of CM especially in infants and children. The last 20 years 23 cases aged 3 days—17 years mean: 60,3
months were diagnosed with NcCM (previously ,,spongy CM”) based on echo-morphological criteria in our Institute. Our purpose
was to assess the diagnostic value of Echo/ and MRI using conventional Echo and TDI parameters. Follow-up: 0.5-17 years, mean
6.3 years. We introduced in our country the MRI, also in the pediatric population with NcCM. Result: Echo/MRI diagnosis was
in good agreement in the diagnosis of pediatric NcCM. TEI index correlated well with MRI EF (r: 0.96, p<0.01). The prognosis
of NcCM in infants was very poor, with a 43% half year mortality, with one successful heart transplantation. All children were stable
hemodynamic condition for a longer period. We think our result will contribute to the early diagnosis, adequate treatment of
NcCM with improvement of the prognosis, and to the better knowledge of prevalence and family screening of this very severe
disease.
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Roviditések

2DE = kétdimenzids echokardiogrifia; AOS = aortastenosis; ASDII. =
secundum tipust pitvari septumdefektus; BNP= brain natriuretic
peptid; DE = Doppler-echokardiografia; DORV = kettSs kidramlasa
jobb kamra; Echo = echokardiogrifii; HCM = hypertophids
cardiomyopathia; HTX = szivtranszplantacio; lin EF = linedris ejekcids
frakcié; MRI = magnetic resonance imaging; Nc-CM = noncompacted
cardiomyopathia; PA = pulmonalis atresia; TDI = szoveti Doppler-
echokardiografia; TEI-index = myocardial performance index; UVSZ
= univentricularis sziv; VSD = kamrai septumdefektus; VSZFR = vele-
sziiletett szivfejlédési rendellenesség

A kamrai noncompaction, noncompacted cardiomyo-
pathia (Nc-CM) egy ritka, sajitos congenitalis betegség,
amelyet a WHO 1995-ben még egy ,,nem besorolhat6é
cardiomyopathia” csoportként emlit [1], mig a 2007-cs
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1. dbra a) Kétdimenziés echokardiogrifia: a csillaggal jelolt vaskos, spon-

giosus szerkezetdi myocardium
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1. 4bra b) Color Doppler-echokardiografia: a myocardialis recessusokban

a kéros color szigndlok lithatok
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AHA cardiomyopathia ajinldsban mar 6nall6 entitasként
szerepel [2]. A gyermekkori felismerés jelent&ségét azért
érdemes hangsilyozni, mivel annak ellenére, hogy egy
nyilvanvaléan velesziiletett rendellenességrél van szo,
mégis sokkal gyakoribb a felnSttkorban diagnosztizalt
betegek szdma. A patofizioldgia nem ismert, annyi azon-
ban bizonyitottnak tinik Jemni és mtsai coronaria flow
rezerv vizsgalatainak eredményei alapjan, hogy egy
mikrocirkuldciés zavarrél van sz6, amely kovetkezmé-
nyes falmozgds-, kontraktilitdsi zavarral szivelégtelen-
séghez vezet [3]. Az elmult mésfél évtizedben echo-
kardiogrifids (echo) vizsgilataink sorin nemzetkozi
viszonylatban is jelentGs szimu betegben diagnosztizal-
tunk Nc-CM-et, majd a késébbiekben mar olyan tjabb
echokardiografiiss modszereket is alkalmaztunk, ame-
lyekrdl irodalmi adatok nincsenek. Ahogy id6kozben
méar hazdnkban is elkezd&dtek gyermekkori MR-
vizsgilatok, igy Nc-CM-es betegeinkben MR-vizsgalatok
is torténtek.

Az irodalomban kozolt gyermekkori esetszimok 8-
27 kozottiek, Osszesitve elmondhatd, hogy még ma is
100 alatti a kozolt gyermekesetszam. Hazidnkban jelen-
t6s szamu felndttkori beteg felismerése kotSdik egy
MRI-t végz& munkacsoporthoz, amelynek tagjai végez-
ték gyermekeseteink vizsgdlatit is [4]. Hazdnkban az
els6 gyermek Nc-CM-betegekrdl mar beszamoltunk [5],
és igy mar hosszabb nyomon kovetési adatok is rendelke-
zésre allnak.

Célunk egy gyermekkorban még ritkdn felismert kér-
kép bemutatdsa, a figyelemfelkeltés azon célbdl, hogy
minél korabban deriiljon ki a helyes diagnézis. Ez virha-
tdan segit a késéi , felnGttkori” esetek felismerésében is,
a csalddvizsgalatok, genetikai vizsgilatok Kkiterjesztésé-
ben. Bemutatjuk betegeinkben az Nc-CM Kklinikai saji-
tossdgait, és a noninvaziv vizsgalati eredményeinket, vi-
laszt keresve arra is, hogy mutatkozik-e kiilonbség a
csecsemd- és gyermekkori betegek kozott.

15TGEME0W
Ex: 32949

fo SEERES SZWSERESIETIKLINIA

H91Fab05 M 0037

DFOV:40.0x 3!

1. 4bra c¢) A sziv mdgnesesrezonancia-vizsgalata: hosszirdnyt és kereszt-
metszeti képen lithaté a kéros szerkezeti myocardium
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Betegek

Az elmult 20 évben 23 betegben allitottuk fel echoval a
»spongiosus cardiomyopathia”, illetve az utoébbi 3 évben
az Gjabb terminolégiat haszndlva, az Nc-CM diagnézi-
sit. Eletkor: az echo idején 3 nap-17 év, dtlag 60,3 ho.
A betegek koziil 11 volt 1 éves életkor alatti.

Nyomon kovetési id6: 0,5-16 év, dtlag 6,3 év volt.
Tarsul6 anomaliak: 1. hirom betegben kamrai septum-
defektus (VSD) ¢és pulmonalis hypertonia fordult el6.
Mindegyik beteg igen stlyos allapott volt, siirgls csecse-
mdkori mitétet igényelt. Ezek kozil egyik betegben
még a diagnozisok ismerete el6tt, otthondban keringés-
Osszeomlds miatt resuscitatio tortént. 2. Két betegnek
volt stlyos balszivfél-betegsége. Egyik beteg kritikus
valvularis aortastenosis miatt 2 napos korban stlyos ke-
ringési elégtelenség tiinetei miatt azonnali mttéti
valvulotomidn esett 4t. Allapota rendezddott, szignifi-
kans restenosisa nem volt és klinikailag panaszmentes
volt. Mis intézetben ellendrizték, majd egy dltalunk vég-
zett nyomon kovetési vizsgalat alkalmaval echéval vetet-
tik fel 14 éves korban az Nc-CM-et, amelyet az MRI
igazolt (1. dbra a—c). Masik beteg hypoplasias bal szivfél
szindroma anatémiai tipusa miatt inoperabilisnak bizo-
nyult. 3. Egy betegnek mérsékelt sontvolument ASD II-
je volt, amely spontin zarédott.

Vel 763 cmis
PG 2 mmHg

3 5MiHz
(s 20

2. abra a)-b) | Restriktiv funkciézavart jelz6 PD-kép (Magas E-hullim, rovid
deceleratiés id8. A szoveti Doppler csokkent szisztolés sebessé-

get és E’-hullimot mutat)
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Vizsgalati modszerek

Az Gjsziilottkori és a vitiummal tirsult esetek kivételével
a nyomon kovetés soran a konvencionalis 2DE-color-
DE mellett részletes szisztolés-diasztolés funkcié vizs-
galatok, szoveti Doppler- (TDI) vizsgalatok torténtek.
A szisztolés funkcié mérésére a linearis ejekcids frakcidt
(linEF), a szoveti Doppler- (TDI) vizsgalatbdl a hossz-
iranyt (longitudinalis szisztolés funkcié) anularis szisz-
tolés sebességeket hasznaltuk. A diasztolés funkcié meg-
itélésére a mitralis bedramldsi gorbébdl az E- és
A-hullimok sebességét, a deceleratios id6t mértik, illet-
ve meghataroztuk az E/E’ aranyt. A TEI-index (izo-
volumetrids kontrakcids+relaxicids id6 /ejekcids id6) egy
gyakorlatban jol bevalt kombinalt szisztolés és diasztolés
funkcioés paraméter (4. abra). 2DE és color DE-s jellem-
z6nek a mély, tobbszords (hirom feletti) myocardialis
recessusokat, koros color szignalt és noncompacted sziv-
izom jelenlétét tartottuk [6]. A nyomon kovetés soran
BNP-mérések, illetve az utébbi 5 évben MR-vizsgilatok
torténtek 13 betegben. Kivételt az Gjszilottkor, kritikus
dllapot, szallithatatlansdg vagy egyéb ok miatti kontra-
indikacié (pacemaker), egy betegben koopericié hianya
jelentett. Ez ut6bbi betegben egy év mulva sikeres MRI
tortént, pozitiv eredménnyel. Szivizom-biopszia két cse-
csem&ben a szivmiitét kapcsan, illetve 2 explantalt sziv-
ben tortént.

Eredmények

A 22 betegb8l 13-ban elvégzett MRI a diagnoézist
11-ben megerdsitve, Nc-CM-nek bizonyult. Két beteg-
ben az MRI-vel jelent8s cstcsi, ,,apicalis” HCM-et talal-
tak, Nc-CM-re specifikus jelek nélkiil. Két betegben
biopsziaval, tovabbi 2 betegben sectiéval igazoltdk a di-
agnozist. Familiaritasra 3 betegben volt adat, részletes
genetikai vizsgilatra azonban csak 1 csalddban kerilt
sor. Ot beteg halt meg, mindegyik 6 hénapos életkor
alatt. Egy csecsemdkortt beteg HTX-ben részesiilt.
A haldlokok keringési elégtelenség, egy esetben tobb
nappal a sikeres szivmd@tét utin fellépett kamrai rit-
muszavar volt.

A klinikai vezet$ tiinet a csecsemd&kori betegekben a
keringési elégtelenség, és a tipusos Nc-CM-re jellemz§
morfologiai echos jelek mellett a bal kamrai tagulat volt.
A nagyobb gyermekek kozott is hAromban lehetett gon-
dos anamnézissel retrospektive kideriteni, hogy wjszii-
lottkorukban ,,nagyon rosszul” voltak, oxigént vagy res-
piracios kezelést is igényeltek. A teripidt illeten a
csecsemaokori betegek a keringési elégtelenségben alkal-
mazott komplex terdpidban részesiiltek: intravénds toni-
kum, vizelethajtds, majd ACE-gitlé és béta-blokkold
felépités. A nagyobb gyermekek béta-blokkold terdpid-
ban részesiilnek, illetve az Gjabb ajanlisoknak megtele-
16en elkezdtiik a thrombocytaaggregicios kezelést.

Echéval minden csecsemdn, a csokkent szisztolés
funkciés paraméterck mellett (lin. EF.: 0,14-0,25, dtlag:
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0,21) észlelt diasztolés funkcibézavar restriktiv tipusa
volt. Ezzel szemben gyermekkorban nem volt jellemz6 a
szisztolés funkciézavar (lin. EF.: 0,24-0,56, atlag: 0,4),
a diasztolés funkcidézavar pedig, egy beteg kivételével,
relaxicios tipusa volt (2. dbra a, b).

Koribbi kozleménytinkben beszidmoltunk az echo-
MR-vizsgilatok osszevetésével kapott eredményeinkrdl,
ahol a Doppler TEI-index és BK-i MRI-vel mért EF jo
korrelaciét mutatott (r: 0,96, p<0,01) [5]. A TDI-
vizsgilatok sordn a bal kamrai anularis maximalis sziszto-
1és sebességek szignifikinsan csokkent értékét taldltuk
(5-15, atlag: 8,6 cm/s), a toltényomast jelz6 E /E’ érté-
kek (6-10, atlag 7,8) mérsékelt toltényomas-emelke-
désre utaltak (3. dbra).

Echéval 4 betegben a BK-i noncompactio jelei mel-
lett JK-it is taldltunk. Ebbdl egy betegben nem tortént
MRI, a misik hirom beteg koziil kettGben erdsitette
meg az MRI a jobb kamrai érintettséget is. A prognézist
illetéen a csecsemdkori betegeink sulyos kilatastnak bi-
zonyultak, a 11-b8l 5 haldlozis volt, illetve egy beteg
HTX-ben részestilt. Rossz prognozist jelzett a kiindulasi
szignifikinsan csokkent szisztolés funkciés paraméter
(lin. EF <0,2, kéros TEI-index >0,4) és a restriktiv funk-
cibzavar.

Megbeszélés

A korkép elnevezésére alkalmazott szinonimdk jelzik,
hogy hosszt ideig a betegség elnevezése nem volt egy-
ontetd, sét, gyermekekben még jelenleg is vita targyat
képezi [7, 8]. Az echés leirdsokban, esetkozlésekben sze-
replé elnevezéseket Stollberger foglalta [9] Ossze, az al-
kalmazdsuk id6rendi sorrendiségében:

— ,,honey combed myocardium”,

- ,spongy myocardium” (kordbban sajit gyakorlatunk-
ban echds diagnézisainkban miis f6lega ,,spongiousus”
szivizom elnevezést hasznaltunk),

— ,persisting myocardial sinusoids” (hisztolégiailag ez
mas korképnek tekintendd, mivel itt a recessusok
continualisak a coronariakeringéssel),

A-hullam)

3. dbra ‘ Relaxdcids funkciézavart jelz§ PD Doppler-vizsgilat (magas
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- ,, LV noncompaction” (napjainkra ez a legelfogadot-
tabb terminolégia),

— isolated LV abnormal trabecularisation”,

— ,,LV hypertrabecularisation”.

Kiilonleges anatémiai sajatossiga miatt érdemes a be-
tegség fejlédéstani vonatkozdsait, morfolégiai jellem-
z6it Osszefoglalni. Az 5-8. magzati héten zajlik azon
endomyocardialis morfogenezis, amelynek sorin az
epicardium fel8l az endocardium felé, illetve a sziv bazisa
feldl a cstcs felé tartd oOsszeilleszkedS folyamat megsza-
kad, igy nem tapad 6ssze az endoepicardium [10]. Fon-
tos, hogy a noncompacted szivizomban a mély recessusok
endothellel boritottak, és nincsenck o6sszekottetésben
a coronariakeringéssel, ez a kiilonbség az tgynevezett
»sinusoidokkal” szemben. A gyermekkori irodalomban
nem veszik kizdr6nak a VSZFR-k tirsulasit [11, 12].
A korkép egyre inkabb egy jol korilhatirolhat6 klinikai
entitasnak tdnik, de heterogén genetikai héttérrel ren-
delkezik. A betegség gyakorisigira vonatkoz6an vannak
olyan adatok is, miszerint a gyermekkori CM-ek 9%-it is
jelenthetik, és felvetik, hogy feltehetéen sokkal gyako-
ribb kérkép, mint gondolnank [13, 14]. Az incidencia
megitélését neheziti, hogy a gyermekkori kozlemények
kiilonb6z§ diagnosztikus, tobbnyire echds adatbizisbol
szarmaznak. Pignatelli Egyesiilt Allamokbdl szirmazo
5 éves kérhdzi echds adatbazisibdl 26 beteget taldlt,

TEI-index mérése (a felsé képen az ejekeids idSintervallum, az
alsé képen az izovolumetrids relaxdcids+izovolumetrds kontrak-
cios és ejekeids idGintervallum szummacids idejének mérése lat-
hato)
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ezeknél MRI egydltalin nem volt [14]. Utdnkovetésiik
atlagosan 3,2 éves volt. A masik legnagyobb esetszdmu
kozlemény Ichida [15] Japanbdl szirmaz6 adata, amely
27 betegrdl szol, 150 kérhdznak elkiildott kérdéiv alap-
jan, amely igy szintén echoés adatbazist keresztmetszeti
felmérés. MRI a 27 betegbdl 11-ben tortént. A harma-
dik nagyobb széria kanadai, és Wald és mtsai adatait tar-
talmazza, 22 beteggel, 5 éves atlagos nyomon kove-
téssel, szintén MRI nélkiil [16]. Hughes 2006-ban 6 év
alatt az Osszes vitium miatt megkatéterezett gyermek
angiokardiogrifidjat retrospektive dttekintette és ennek
sordn 1515 vizsgilatbol 31-nek (2%) volt Nc-CM-je.
A prognézis szempontjabél kiemelték, hogy a vitiu-
mos+Nc-CM-es betegek mortalitisa kétszerese volt a
vitiumos, de normilis szivizmt betegekével szemben.
A diagnézisok kozott UVSZ, PA és AOS, VSD, DORV
szerepelt. Egykamras szivben 22%-os, kétkamras szivben
1,1%-os el6fordulis volt, és az UVSZ miitéti mortalitasa
kétszerese volt az Nc-CM-es betegekben [17].

Epidemiolo6giai vonatkozasokat illetéen Lipshulz [18]
az Amerikai Egyesiilt Allamok gyermekkori CM-es re-
giszterben nem is emliti az nc-CM-et, és csak Osszevon-
tan a HCM ¢és CM egyiittes incidencidjat kozli és
1,13,/100 000 gyerekre adja meg: egyéves kor alatt 8,34,
vs. az 1-18 év kozottieknél taldlt 0,7-hez viszonyitva.
Nugent értékes ausztrdl nemzeti regiszterében 1,24
HCM,/100 000, CM /100 000 gyerek incidenciat jelol,
de 6k mir elkilonitik az Nc-CM-et, és gyakorisigat
9,2%-nak talaltak [13]. A tovabbi kozlemények csak né-
hany esetrdl sz616 kazuisztikat jelentenek [19, 20]. Igy
valodi prevalencidt azért nem lehet megdllapitani, mivel
az adatok tobbnyire retrospektiv nagy forgalmu oszta-
lyokon kezelt betegeknél felallitott diagnézisok gytjté-
sébdl szarmaztak, amelyek igy bizonyos szelekcion ala-
pulnak.

Klinikai megjelenést illeten az irodalom felnGttkor-
ban 3 {6 format: szivelégtelenséget, ritmuszavart és
szisztémds embolisatiét emlit. Gyermekkorban a klini-
kumot természetesen befolyasolja egy adott szivtejlédési
rendellenességgel (annak tipusa, stlyossaga) valé tarsuld-
sa. Csecsem&korban congestiv szivelégtelenség a jellem-
76, felnSttkorban valtakozd szisztolés és  diasztolés
diszfunkciénak kombindciéja fordul el6 [21, 22]. A di-
agnozis vezeté modszere az echo. A felnSttkori irodalmi
adatok az echo azon hétrinyit emelik ki, hogy a sziv-
cstces és egyes szegmentumok sokszor nehezen vizsgal-
hatéak. Ezzel szemben ismert azonban az irodalomban
olyan gyermekkori kozlemény is, amely szerint el6for-
dul, hogy az MRI nem mutatta ki az echéval egyértelmd
Nc¢-CM-et [23]. Az echés kritériumnak a 3-nal tobb
mély recessust, a kéros noncompacted,/compacted
myocardiumaranyt és a koros color szignalt tekintik. Az
elsé echoés leirasok még nem emlitették a noncompacted /
compacted arany mérésének javaslatit, ijabban azonban
mir Jenni echédval a >2 értéket tekinti diagnosztikusnak,
mig gyerekben Pignatelli >1,4 aranyt fogad el. Wald a
diagnosztikus kritériumnak az izolalt tipusra Jenni 2001-
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es kritériumrendszerét fogadja el: 2-nél nagyobb
noncompacted /compacted ardny végdiasztoléban, és
colorral kimutathaté mély recessusokat [6, 14, 16].
Petersen MRI-vel a cut-off noncompacted,/compacted
vastagsiagot 2,3-nek veszi [12]. Lokalizdciét illetGen
Chin és Ritter adatai szerint leggyakoribb az apicalis el6-
fordulds, de mindkét kamrai lokalizaciét is leirnak [20,
24]. Wald gyermekkori vizsgalataiban is a lateralis-
inferior-apicalis szegment volt a leggyakrabban érintett
teriilet [16]. Angiokardiogrifiin alapulé diagnoézist
nem ajanlanak énmagaban, mivel nem mérhet6 ponto-
san a kompakt szegmentum vastagsaga [11]. Az Gjabban
ajanlott MRI elénye, hogy a szegmentumok 3 dimen-
zibban jol vizsgalhatdéak, a myocardalis fibrosis és
thrombus vizsgilata egy id6ben lehetséges. A felnétt-
korban felismert betegek prognézisa stlyos, a diagnozis
felallitdsa utdn az 5 éves atlagos talélés 51%. Wald 22
betegébdl (3,8 éves atlagos nyomon kovetés) 27%-os
volt a stlyos kimenetel (halal vagy HTX). Hazai szerz6k
vizsgalatiban jol korrelalt az MRI-vel mért noncom-
pacted szivizomvolumen, és az érintett szegmensek
szama a BK szisztolés funkcids paraméterekkel, igy fel-
meril ezen vizsgilati modszerek prognosztikai sze-
repe is [4].

Genetikai szempontbdl a betegség nagyfokat hetero-
genitdsa az oka a valtozo fenotipusnak is [25]. 1991-ben
Bolbuis irta le a Barth-szindromdban az X-kromoszoé-
mihoz kapcsol6dé cardioscelatalis myopathidt, majd az
5 kromoszéma microdeletiéjit. 1996-ban Bione irt le
génmutaciot, az alfa-dystrobrevin-muticiét [26, 27].
Altaldnos vélemény, hogy tovibbi genetikai kutatisok
sziikségesek az 6rokl6désmenet és az expresszidé meghati-
rozasihoz.

A kezelést illetGen a klinikai megjelenési formatol fiig-
gben, amennyiben szivelégtelenség a vezet$ tiinet, ter-
mészetesen annak a kezelése, de sajnos nem ritka esetben
az igen sulyos lefolyds miatt HTX sziikséges. A béta-
blokkolé terdpiak koziil elsésorban carvedilol ajanlott,
illetve ritmuszavarban amiodaront ajinlanak. Gyerme-
kekben minden esetben aszpirin addsa, a felnéttkori ese-
tekben antikoagulalas javasolt.

Osszefoglalva: Az Nc-CM egy congenitalis betegség,
amely feltehetGen aluldiagnosztizalt, és az Gjszilott/cse-
csemd kori formak sokszor feltehet6en nem keriilnek
felismerésre, a gyermekkori adatokbél pedig még hosszu
tavia adatok nem ismertek. Az irodalmi adatokhoz képest
a leghosszabb nyomon kovetéses anyagunk szerint a cse-
csemd@kori formdk vitiummal, de a nélkil is stlyos prog-
nozistak, mig a gyermekkort eléré betegek jo klinikai
statusban vannak, stabil hemodinamikaval. Ezek felisme-
rése azonban nagyon fontos, hogy adekvit teripidval
(béta-blokkold, szoros nyomon kovetés és aszpirin/
antikoagulalds bevezetésével) javithassuk a betegség ki-
menetelét. Fontosnak tartjuk a vitiummal tarsult betegek
preoperativ felismerésének fontossagat, hiszen ott a md-
téti eredményt, igy az adott betegség progndzisit ez
messzemenden befolydsolhatja.
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