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Roviditések és betliszavak

6MWT

AAOCA rendellenes koronariaeredés (orificium)

AAOLCA rendellenes bal koronariaeredés (orificium)

ACAPA

ACE
ACHD
ALCAPA

AR
ARB
ARCAPA
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ASD
AT

AV
AVA
AVNRT

AVRT
AVSD
BAV
CCT
ccTGA

LVESD
LVH

6 perces jarasteszt
az aortabol

az aortabdl

rendellenes koronariaeredés az artéria

pulmonalisbol
angiotenzin-konvertalé enzim
felnétt kongenitalis szivbetegség
rendellenes bal korondriaeredés
a pulmonalis artériabol
aortaregurgitacio

angiotenzin |l receptor-blokkold
rendellenes jobb koronariaeredés
a pulmonalis artériabdl
aortastenosis

pitvari septumdefektus

atrial tachycardia
atrioventricular

aorta billentydi area
atrioventricular node reentrant
tachycardia

atrioventricular reentrant tachycardia

atrioventricularis septumdefektus
bicuspid aortabillentyl

kardiovaszkularis komputertomograf

kongenitalisan korrigalt nagyér-
transzpozicio
kongenitalis szivbetegség

kardiovaszkularis magneses rezonancia

coarctatio aortae

kardiopulmonalis terheléses vizsgalat

double-chambered jobb kamra
ejekcios frakcio
elektrofiziologia/elektrofiziologiai
6roklédé mellkasi aortabetegség
intraatrial reentrant tachycardia

implantalhaté kardioverter defibrillator

infekitv endocarditis

inferior vena cava

bal-jobb

bal pitvar

bal kamra

bal kamrai végszisztolés atmérd
bal kamrai hipertrofia

LvoT
LVOTO
MAPCAs
PA
PAH
PAP
PAWP
PDA
PH

PM

PR

PS

PVR
PVRep
Qp:Qs
RA

RV
RVEDVi
RVESVi
RVH
RVOT
RVOTO

RVSP
SCD
SND
SubAS
SupraAS
svC
SVT
TGA
TOE
TOF
TPVI

R
TTE
v
UVH
VF
VSD
VT
WU

bal kamrai kiaramlasi palya

bal kamrai kifoly6 palya obstrukcio
major aortopulmonalis kollateralis
pulmonalis artéria

pulmonalis artérias hipertonia
pulmonalis artérids nyomas
pulmonalis artérias éknyomds
perzisztal6 ductus arteriosus
pulmonalis hipertonia

pacemaker

pulmonalis regurgitacio

pulmonalis stenosis

pulmonalis vaszkularisrezisztencia
pulmonalis billentyii csere
pulmonalis-szisztémas aramlas aranya
jobb pitvar

jobbkamra

indexalt jobb kamrai védiasztolés volumen
indexdlt jobb kamrai végszisztolés volumen
jobbkamra-hipertréfia

jobb kamrai kifoly6 palya

jobb kamrai kifoly6 palya
obstrukcié

jobb kamrai szisztolés nyomas
hirtelen szivhalal
sinuscsomo-diszfunkcié
szubaortikus stenosis
supravalvularis aortastenosis
superior vena cava
supraventricularis tachycardia
nagyér transzpozicio
transoesophagealis szivultrahang
Fallot-tetralogia

transzkatéteres pulmonalis billentyii-
implantdcio

tricuspidalis regurgitacio
transthoracalis szivultrahang
tricuspidalis billentyii
univentricularis sziv
kamrafibrillacio

maximum Doppler-sebesség
kamrai septumdefektus
ventricular tachycardia
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ESC ajanlasok osztalyai
Definicio Javasolt széhasznalat

|. osztaly Bizonyiték és/altalanos egyetértés van abban,
hogy az adott kezelés vagy beavatkozas
elényds, hasznos, hatékony.

1. osztaly Ellentmondasos bizonyitékok és/vagy eltéré vélemények az adott
kezelés vagy beavatkozas hasznossagarol/hatékonysagarol

lla osztaly Bizonyitékok/vélemények tilnyomérészt ~ Megfontolando
a hasznossag/hatasossag mellett széInak.

lb osztaly Hasznossag/hatasossag a bizonyitékok/
vélemények altal kevéssé megalapozott.

lll. osztaly ~ Bizonyitékok vagy éltalanos egyetértés arrol,
hogy az adott kezelés vagy beavatkozas
nem hasznos/hatékony és néhany esetben
artalmas is lehet.

ESC evidenciaszintek

C-szintl Szakeértdi konszenzus és/vagy kis vizsgalatokbdl, retrospektiv o
evidencia vizsgalatokbdl, regiszterekbd| szarmazé adatok. 2
©
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I. Altalanos szempontok

I.1 Ellatas szervezése

Speciilis egészségiigyi szervezet és specidlis oktatasi programok sziikségesek ennek
a betegpopulacionak az ellatasahoz. A felndtt kongenitilis szivbetegnél javasolt, hogy
legalabb egy alkalommal legyen kivizsgalva egy specializalt centrumban, ahol meghatarozzak
a szamara legmegfelelSbb terapias tervet, és a szikséges utankovetési gyakorisagot.

1.2 Diagnosztikus munkafolyamat

A részletes klinikai kivizsgalds mellett kiilonosen fontos a betegek kortorténete, amely részletes
informaciot tartalmaz minden korabbi palliativ vagy reparativ sebészeti és katéterterapias
beavatkozasrol. A klinikai kivizsgalas fontos szerepet jatszik és magaban foglalja a hallgatozasi
leletek, a vérnyomas, vagy a szivelégtelenség kialakulasara utalé tiinetek koriiltekintd vizsgalatat,
kiilonds tekintettel az ezekben bekdvetkezé barmilyen valtozasra. Javasolt az elektrokardiogram
(EKG) és a pulzoxymetria rutinszer( alkalmazasa. A mellkas-rontgenvizsgalat informacioval
szolgal a sziv méretének viltozasairdl, és a pulmonalis vaszkularizaciorol.

A nem invaziv képalkotas rutinszeriien transthoracalis szivultrahang (TTE) vizsgalattal
torténhet, néhany esetben transoesophagealis szivultrahang (TOE) és kardiovaszkularis
méagneses rezonancids vizsgalat (CMR) vélhat szikségessé. Szivultrahang-vizsgilat
hatékonyabb a CMR-hez képest a nyomasgradiensek és a pulmonalis artérias (PA)
nyomas (PAP) becslésében és a kis méret(i, igen mobilis strukturak, példaul vegetaciok
felismerésében. A CMR kivaloéan alkalmazhaté a kamrai volumenek, ejekcids frakcio (EF)
pontos meghatarozasara, a valvularis regurgitacio sulyossaganak megitélésére, a pulmonalis
és szisztémas véraramlas szamitasara, és szivizomfibrozis megitélésére. Kardiovaszkularis
komputertomografia (CCT) is indokolt specidlis esetekben. (lasd |. tablazat).

1. tablazat. Indikaciék a kardiovaszkularis magneses rezonancias

képalkotas alkalmazasara ACHD-betegekben

* RV-volumen-mérés, EF (beleértve szubpulmonalis RV, szisztémas RV és
egykamra).

* RVOTO és RV-PA konduit kivizsgalasa
* PR kvantifikalasa

* PAs (sziikiiletek, aneurizmak) és az aorta (aneurizma, disszekcid, coarctacio [CCT
superior lehet]) vizsgalata

* Szisztémas és pulmonalis vénak (koros beomlés, sziikiilet, beavatkozas eldtti
koronaria vénas anatomia stb.)
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I. tablazat. Indikaciok a kardiovaszkularis magneses rezonancias
képalkotas alkalmazasara ACHD-betegekben (folytatas)

* Kollateralisok és arteriovenozus malformaciok (CCT superior lehet)

* Koszoruér-anomalidk és koszoruér-artérias-betegségek (CCT intramuralis
lefutas, slit-like (hasadékszer() lefutas, éles lefutasi megtorés, szivizomhid és
-plakk megitélésére)

* Miokardialis iszkémia diagnosztizalasa és kvantifikdlasa CMR-stressz perfluzids
vizsgalattal

* Intra- és extrakardialis képletek vizsgalata
* Szivizomtomeg meghatarozasa (LV and RV)

* Szivizom fibrézis/heg diagnosztizalasa és kvantifikalasa (kési gadoliniumhalmozas,
Tl-mapping) szoveti jellemzés (fibrozis, zsir, vas stb.)

« Szisztémas és pulmonalis véraramlas meghatarozasa, QP:Qs szamitas
* Jobb/bal oldali tiidéfél perfuzids eloszlas meghatarozasa

* Pulmonalis véraramlas mérése tobbes vérellatasi rendszerrel rendelkezd
betegekben (példaul major aortopulmonalis kollateralis artériak (MAPCA)

©ESC

Rendszeres terheléses vizsgalat a hossza tavu utankovetési protokoll része. Spiroergo-
metria (Kardiopulmonalis terheléses vizsgilat, CPET), beleértve a terhelési kapacitas
objektiv meghatarozasat (maximalis oxigénfogyasztas), széles korli értékelést ad a
funkcionalis képességrdl és a fizikai erénlétrél, végpontjai jol korrelalnak a varhatod
morbiditassal és mortalitassal és fontos szerepet jatszik az (Ujabb) intervenciok id6-
zitésének tervezésében. A 6 perces jarasteszt ugyancsak egyszer( vizsgilati lehetéség a
terhelési kapacitds meghatarozasara. PAH-os betegek esetén prognosztikai segitséget
nydjt.

Szivkatéterezeés elsGsorban egyes specialis anatomiai és hemodinamikai kérdésekben segit
vagy intervencios célbdl javasolhato. Indikacioi kozé tartozik a pulmonalis vaszkularis
rezisztencia (PVR), kamrai diasztolés funkcio (beleértve a konstriktiv és restriktiv
fiziologiat), nyomasgradiensek meghatirozasa, sontkvantifikacio, koronarografia, és
az extrakardialis erek vizsgalata, mint példaul aortopulmonalis kollateralis artériak,
amennyiben a noninvaziv vizsgilatok nem egyértelmiek. Miitétet megelézéen a koszoruér
képalkoto vizsgalata javasolt (CCT vagy invaziv koszoriérfestés) férfiakban 40 év felett,
posztmenopauzalis nékben és minden koszoruér-betegség iranyaban tiinetes, illetve egy
vagy tobb rizikofaktorral rendelkezd beteg esetén.




Biomarkerek, féként a natriuretikus peptid, fontos prognosztikiai jelentdségel bir,
ugyanakkor kevéssé alkalmas a szivelégtelenség diagnosztizalasara, mivel a cut-off értékek
a kiilénbozé kardialis léziok hatterében allé defektusok és rekonstrukcid tipusanak
fliggvényében nagy valtozatossagot mutatnak.

1.3 Terapias megfontolasok

Szivelégtelenség

Minden koros hemodinamika, koztiik az aritmiak esetében is ki kell zarni az esetlegesen
szivelégtelenséget okozo, és intervencioval vagy miitéttel kezelhetd allapotokat, és ha
lehetséges, elészor kezelni kell. Specifikus iranyelv hianydban az ACHD-szakemberek
az altaldnos szivelégtelenség iranyelveket kovetik. Ugyanakkor a kardiorespiratorikus
diszfunkcio patofizioldgidja gyakran kiilonbozik a keringési elégtelenségben szenvedd, nem
kongenitalis (szerzett) szivbetegekétdl, emiatt a publikalt, szivelégtelenségben végzett
vizsgalatok eredményeinek extrapoldlasa az ACHD-betegcsoportra nem megfeleld,
kiilonésen azokban a betegekben, akiknél szisztémas jobb kamra, elégtelen (failing)
szubpulmonalis jobb kamra, vagy egykamras fiziologia all fenn. ACHD-specifikus ajanlasok
leggyakrabban klinikai tapasztalatokon, vagy szakmai alldsfoglalason alapulnak. A kardialis
reszinkronizacios terapia hatékonysaga eltérd lehet kongenitalis szivbetegség esetében,
sikerességét befolyasolja a szisztémas kamra anatomiaja (bal, jobb, vagy funkciondlisan
egykamras), a szisztémas atrioventricularis (AV) billenty(iregurgitacio megléte és mértéke,
primer miokardialis betegség vagy hegesedés, és az elektromos vezetési zavar tipusa.

A szivtranszplantacio, mint terapias lehetéség végstadiumu szivelégtelenségben megfon-
tolhaté. Kamrai keringdstamogato eszkozok egyre gyakoribb haszalata athidalo terapia
lehet a szivtranszplantacioig. Vilogatott betegekben a kamrai keringéstamogaté eszkéz
desztinacios terapiaként is valaszthaté lehet.

Aritmiak
Az aritmiak teljes spektrumaval taldlkozhatunk ACHD-betegekben. Néhany kongenitalis
aritmiaszubsztrat azonban kézvetleniil a szivfejlédési rendellenességhez kéthetd.

Ajanlasok aritmiak kezeléséhez feln6tt kongenitalis szivbetegségben
(CHD)

Ajanlasok Osztily”  Szint®
Kozepes és sulyos komplexitast kongenitalis betegeknél

dokumentalt aritmia esetén; ACHD-centrumban, ACHD-ben 1 C
jartas aritmoldgiai ellatas javasolt.
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Ajanlasok aritmiak kezeléséhez feln6tt kongenitalis szivbetegségben

(CHD) (folytatas)
Ajanlasok

CHD-betegekben dokumentalt aritmia vagy beavatkozast
kovetd magas ritmuszavar-kockazat (pl. ASD-zaras idésebb
életkorban) esetén, ha perkutan vagy sebészi (ismételt)
beavatkozas széba jon, akkor ACHD-centrumba utalas és az
aritmidk invaziv ellatasa javasolt.

Enyhe CHD-betegek katéterablacidja javasolt a hosszu tavu
gyogyszeres terapia mellett tiinetes, tartésan visszatéré SVT
esetén (AVNRT, AVRT, AT, és IART), vagy ha az SVT SCD
veszélyével jarhat.

Kozepes és sulyos CHD-betegek katéterablacioja
megfontolandé tiinetes, tartosan visszatérd SVT esetén
(AVNRT, AVRT, AT, és IART), vagy ha az SVT SCD veszélyével
jarhat amennyiben a beavatkozast kongenitalis centumban
végzik.

Katéterablacié az ICD mellett kiegészitd terapiaként javasolt
azon betegnél, akiknél visszatéré monomorf VT, incessant VT,
vagy elektromos vihar jelentkezik, amely gyogyszeresen vagy
ICD reprogramozassal nem kezelhetd.

Katéterablacié megfontolandé tiinetes, tartés monomorf VT
esetén, ha a betegek gyogyszeres terapidja nem megoldhato, és
amennyiben a beavatkozast ACHD centumban végzik.

Implantalhat6 kardioverter defibrillator

ICD-implantécié javasolt felnStt betegekben, akik VF vagy
hemodinamikai megingassal jaré VT okozta keringésledllas
tléldi, az eseményhez vezetd okok kivizsgalasat, és reverzibilis
okok kizarasat kévetSen.

ICD-implantécié javasolt felnétt CHD-betegekben tartés VT
esetén, amennyiben sziikséges, a hemodinamikai kivizsgalast

és korrigalast kovetSen. EP-vizsgalat javasolt azon betegek
azonositasdhoz, akiknél a katéteres vagy sebészi ablacid
kiegészitd terapiajaként hatékony lehet, vagy akiknél a vizsgélat
észszerd alternativat nyUdjthat.

Osztaly?

lla

lla

Szint
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Ajanlasok aritmiak kezeléséhez feln6tt kongenitalis szivbetegségben
(CHD) (folytatas)

Ajanlasok Osztily”  Szint®
Implantalhat6 kardioverter defibrillator (folytatas)

ICD-implantéacié megfontolandé felnétt CHD-betegeknél,
kétkamras fiziologiaval, amennyiben a szisztémas bal kamraval
rendelkezé betegeknél tiinetes szivelégtelenség (NYHA II/11l)

és EF <35% all fenn a =3 hénapos optimalis gyogyszeres terapia I ¢
ellenére és ha a varhato tilélés j6 funkcionalis dllapotban

meghaladja az egy évet.

ICD-implantacié megfontolandé olyan CHD-betegeknél, akiknél
megmagyarazhatatlan syncope zajlott és aritmiai etiologia lla C

gyanuja meriilt fel elérehaladott kamrai diszfunkcié vagy prog-
ramozott elektromos stimulacioval kivalthaté VT/VF alapjan.

ICD-implantacié megfontolandé egyes TOF-betegeknél, akiknél

az SCD tobb kockazati tényezdje is fennill, beleértve a

LV-diszfunkciot, nonsustained, tunetes VT-t, |80 ms-ot lla C
meghaladé QRS szélességet, kiterjedt RV hegesedést CMR-en,

és a programozott elektromos stimulaciéval kivalthatd VT-t.

ICD-implantacié megfontolhaté elérehaladott egykamras, vagy
szisztémas jobb kamrai diszfunkciéval (szisztémas RV EF <35%)
rendelkezé betegeknél, egyéb kockazati tényezdk fennallasa
esetén.?

1Ib C

Pacemaker

PM-implantacié megfontoland6 ACHD-betegekben
bradycardia-tachycardia-szindromaval az IART megel&zésére, Ila C
amennyiben az ablaci6 sikertelen vagy nem kivitelezhetd.

PM-implantécié megfontolandé stulyos CHD-betegeknél sinus-
vagy junkciondlis bradycardia esetén (nappali szivfrekvencia 40/ lla C
perc alatti vagy 3 masodpercet meghaladé pauza).

PM-implantécié megfontolandé6 CHD-betegeknél sinus-
bradycardia vagy AV-szinkrénia megsziinése okozta lla C
keringészavar esetén.

PM-implantacié megfontolhaté kozépsilyos CHD-betegeknél
sinus- vagy junkciondlis bradycardia esetén (nappali
szivfrekvencia 40/perc alatti vagy 3 masodpercet meghalado
pauza).

Ilb (e
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*Ajanlasi osztalyok; *Evidenciaszintek.

‘Az ACHD-ban eléfordulé LV-patoldgia széles spektrumat figyelembe véve, amely igencsak kii-
16nbozhet a szerzett szivbetegségekben eléfordulétdl, az ICD-hez kéthetd szévédmények poten-
cidlisan magasabb rizikdja, és az ICD eldnyeire vonatkozé adatok hidnya az SCD primer prevencidjira

ACHD-betegekben, személyre szabott megkozelitést tehet sziikségessé.

dKevés adattal rendelkeziink és a rizikofaktorok lézidspecifikusak lehetnek, kozéttiik nonsustained

VT, NYHA II/1lI, silyos AV-billentyi- regurgitacio, széles QRS =140 ms (TGA).

Pulmonalis hiperténia

A 2. tablazat osszefoglalia a pulmonalis hipertonia (PH) osztalyozasat. Fontos, hogy
megkiilonboztessiik a CHD-hez kothetd pulmonalis artérias hipertoniat (PAH) a
>|5 Hgmm LV-toltényomashoz kothetd allapotoktdl (posztkapillaris PH), mivel a PAH
specifikus kezelés posztkapillaris PAH-ban hatastalan.

2. tablazat. A pulmonalis hiperténia altipusainak definicioja és
eléfordulasok ACHD-ban

Definicio

Pulmonalis
hiperténia (PH)

Prekapillaris PH
(PAH)

Izolalt
posztkapillaris PH

Kevert pre- és
posztkapillaris PH

*A PH legljabb definicidja alapjan az atlagos PAP >25 Hgmm értékrdl >20 Hgmm-ra csokkent, de

Hemodinamikai
jellemzdk®

Atlagos PAP >20 Hgmm

Atlagos

PAP >20 Hgmm
PAWP <15 Hgmm
PVR 23 WU

Atlagos

PAP >20 Hgmm
PAWP >15 Hgmm
PVR <3 WU

Atlagos

PAP >20 Hgmm
PAWP >15 Hgmm
PVR 23 WU

Klinikai korilmények

Mindegyik

* Sontléziok korrekciod elétt
és utan (koztiik Eisenmenger-
szindréma)

* Komplex CHD (koztiik UVH,
szegmentalis PAH)

* Szisztémas kamra-diszfunkcid

* Szisztémas AV-billentyd-
diszfunkcio

* Pulmonalis veno occlusiv
betegség

* Cor triatriatum

* Izolalt posztkapillaris PH kozott
felsoroltak

* Izolalt posztkapillaris PH kozott
felsoroltak sontléziok/ komplex
CHD kombinaciojaval

emellett megkdveteli a =3 WU PVR-t a prekapillaris PH diagnézisahoz.
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Ajanlasok a kongenitalis szivbetegségekhez tarsulé pulmonalis artérias
hiperténia kezeléséhez

Ajanlasok Osztily”  Szint®

Javasolt, hogy az igazolt prekapillaris PH-ban szenvedé CHD-
betegek ne vallaljanak terhességet.

Minden PAH-CHD betegnél javasolt rizikéfelmérés.® 1 C
Alacsony és kozepes rizikoju betegeknél, oralis kombinacios
terapia, vagy szekvencialis kombinacios terapia inditasa javasolt,
és a magas rizikoju betegek kombinacios terapidja mar a
kezdetektdl fogva parenteralis prosztanoidokat is tartalmazzon.*

Eisenmenger-szindromaban szenvedd, csokkent terhelhetéségl

(6MWT tavolsag <450 m) betegeknél megfontolandé az
endothelin-receptor-antagonista monoterapiaval jaré kezdeti lla B
kezelési stratégia, amelyet kedvezd terapias valasz elmaradasa

esetén kombindacios terapia kovet.

* Ajanlasi osztalyok; *Evidenciaszintek; ‘Prekapillaris pulmonalis hipertonidban szenvedd betegek esetén
a terhesség kockazata igen magas. Posztkapillaris hipertdnia esetén a terhesség kockazata alacsonyabb
lehet. Emiatt minden betegnél, ha felmeriilt a prekapilliris PH gyanija jobbszivfél-katéterezés
szilkséges diagnozis megerdsitése érdekében, ‘Részletekért lasd a 2015-6s ESC/ERS Iranyelvek a PH
diagnozisahoz és kezeléséhez kiadvanyt; °A vilasztando gyogyszeres kezelések részleteiért és a javasolt
rizikbesoport-fliggd kezelési algoritmusért lasd a 2015-6s ESC/ERS Iranyelvek a PH diagnézisahoz és
kezeléséhez c. kiadvanyt.

Sebészi kezelés

A személyre szabott kockazatbecslésen kivil, a specifikus anatémiai és hemodinamikai
allapot ismerete, az ismételt (redo) miitetek tapasztalata, és az ACHD-ben jartas intenziv
terapias hattér hatirozza meg a sebészeti beavatkozas rovid és hosszl tava kimenetelét.
Javasolt, hogy minden kongenitalis beteget ACHD-centrumban kongenitalis szivsebész
operiljon, kivételt képeznek a nem komplikalt bicuspidalis aortabillentylivel (BAV),
6roklédé mellkasi aortabetegségekkel (HTAD, példaul Marfan-szindroma), és egyszerii
szekundum tipusi ASD-vel (tiidévéna-bedmlési rendellenesség és/vagy pulmonalis
vaszkularis betegség nélkiil) miitendé betegek.

Katéterintervencio

ACHD intervenci6s beavatkozasokat olyan CHD ellatasban gyakorlott emberek végezzék,
akik olyan ACHD-ellatokozpont tagjai, ahol lehetdség van az egyedi beavatkozasokat
multidiszciplinaris csoportban elézetesen attekinteni és megvitatni.
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Infektiv endocarditis

A 2015-6s ESC IE-rdl szol6 iranyelv az antibiotikumok profilaktikus alkalmazasat az IE
szempontajbol magas rizikoju betegek fogaszati beavatkozasaira korlitozza. Magas
rizikot jelentett a mibillentyd, koztiik a transzkatéteres billentyd is, a billenty(imegtartd
mitét ring alkalmazasaval, korabbi IE, minden ciandzissal jar6 CHD, és 6 honapon
keresztiil minden olyan CHD, amelynek korrekcioja soran idegen anyagot hasznaltak,
vagy élethosszig, amenyiben rezidualis sont vagy billenty(iregurgitacio maradt vissza.
A nem specifikus higiéniai intézkedések, példaul a megfelelé szij-, és bdrhigiénia,
valamint az egészségligyi ellatas és invaziv beavatkozasok soran alkalmazott aszeptikus
technika kiilonosen fontosak. Pirszingek és tetovalasok nem javasoltak. Minden beteget
oktatasban kell részesiteni az IE tiineteivel kapcsolatosan, és tajékoztatni kell ilyen tiinetek
eléforduldsakor a kévetendd viselkedésrdl (orvosi segitség kérése, antibiotikus kezelés
megkezdése el6tt levett hemokultirak jelentSsége).

Antitrombotikus kezelés

Az ACHD-betegeknél fokozott a trombembdlias események kockazata, de a megel6zésre
vontakozé bizonyitékok korldtozottak. A hagyomanyos pontozasi rendszerek (CHA DS, -
VASc, HAS-BLED) érvényessége bizonytalan CHD-betegekben, és csak az egyénileg felmért
kockazatokkal egyiitt hasznalhatok. Hagyomanyosan a K-vitamin-antagonistak hasznélatosak
a trombembolids események megel6zésére, de a NOAC-ok hasonléan biztonsagosnak és
hatékonynak tiinnek, a mechanikus midibillentyl vagy sulyos mitrélis stenosis jelenlétének
kivételével. Jelenleg kérdéses, hogy minden Fontan-beteg szamara elény6s-e az antikoagulacios
kezelés. Kiilonosen cianotikus betegeknél a vérzéses rizikot is figyelembe kell venni, és
mérlegelni kell a trombotikus kockazattal szemben.

Cianotikus betegek kezelése
A cianotikus betegek 6sszetett problémai miatt kivétel nélkil ACHD-ben specializalt
ellatast igényelnek.

Késdi komplikdciok

* Hiperviszkozitas tiinetei: fejfjas, &julas, szédiilés, faradékonysag, fiilzigas, homalyos
latas, az ujjak, labujjak és ajkak paraesthesija, izomfajdalom és gyengeség. Ezek a tiinetek
valészin(itlenek olyan nem vashianyos betegeknél akiknek hematokritja 65% alatti.

* A vérzéses és trombotikus események kockazata terapias dilemmat hordoz. A
vérkopés a leggyakoribb major vérzéses esemény, amely az intrapulmonalis vérzés
kiilsé megjelenése és nem tiikrézi a parenchymas vérzés mértékét.

* Gyakori az agyi érrendszeri infarktus, amelyet trombembdlias események (paradox
embolizicio, supraventricularis ritmuszavar), reoldgiai tényezék (mikrocitézis) en-
dothel-diszfunkcid, és a hagyomanyos ateroszklerotikus rizikofaktorok okozhatnak.




Paradox embolizaciot transzvénas elektrodak vagy katéterek is okozhatnak.

A vashidny hatterében gyakran nem vénaszekcid vagy ndk esetében erdteljes
menstruacio allhat.

Ritmuszavarok — supraventricularis és ventricularis.

FertSzéses szovédmények kozé tartozik az endocarditis, az agyi tilyog és a tiidS-
gyulladas. Lazas allapot, ha O] keletii vagy a korabbiaktol eltérd jellegi fejfajassal
tarsul, felveti agyi talyog gyanujat.

A vesekarosodas gyakori, amelyet a vesék funkcionalis és szerkezeti rendellenességei
okoznak.

Az epekévesség gyakori, amelyet epehdlyag-gyulladas/epevezeték-kdvesség is bonyo-
lithat.

Reumatologai szovédmények kozé tartozik a koszvényes izileti gyulladas, a
hipertrofids osteoarthropathia és a kyphoscoliosis.

Diagnoszikai szempontok

Az oxigénszaturaciot pulzoximetriaval legalabb 5 perc nyugalmi dllapotot kévetéen
kell mérni, és a terhelhetdségi kapacitast rendszeresen, lehetSleg 6MWT-vel kdvetni.
A vérvizsgalatnak tartalmaznia kell a vérképet, MCV-t, szérumferritint (szérumvas,
vasszaturacio, transzferrin- és transzferrin-szaturacio is sziikséges lehet a vashiany korai
kimutatasahoz), kreatinin, karbamid, alvadasi paraméterek, BNP/NT-pro-BNP, valamint
a folsav és B ,-vitamin-szinteket magas vagy normal MCV és alacsony szérumferritin
esetén.

Gyégyszeres terapia

PAH specifikus kezelése: lasd PH fejezet.

Ritmuszavarok: amennyiben lehetséges, a sinusritmus fenntartasara kell torekedni.
A gyogyszeres terapiat kiilonos elSvigyazatossaggal és altalaban korhazban kell meg-
kezdeni.

Terapias vénaszekciot csak szekunder erythrocitosis (65% feletti hematokrit)
okozta kozepes/sulyos hiperviszkozitasi tiinetek esetén szabad elvégezni, amennyi-
ben a dehidralt dllapot vagy vashiany kizarhato. Izovolumetrias folyadékpotlast
kell végezni (750-1000 ml izotdnids sooldat potlasa 400-500 ml vér eltavolitasa
kozben).

Vératomlesztésre lehet szilkség nem vashianyos anémia (megfelel6 oxigénszaturaciot
nem biztositoé hemoglobinszint) esetén, és a javallat felallitisira a hagyomanyos indi-
kaciok nem érvényesek.

Vashiany esetén (MCV <80 fl, alacsony vasraktarak) vaspotlast kell végezni szoros
ellendrzés mellett (rebound hatas).




* A véralvadasgatlok/aszpirin rutinszer( alkalmazasa nem ajanlott (bizonyitott elény

nincs, fokozott vérzéses kockazat).

Véralvadasgatlas indikacioi: pitvari flutter/fibrillacié (INR-célérték 2-2,5; egyéb
rizikofaktorok esetén magasabb célérték). ElGvigyazatosan értékeljiik a laboratoriumi
értékekeket: magas hematokrit értékek mellett tévesen magas INR-értékek
lehetségesek.

Vérkopés: ha a mellkasrontgenen infiltratum abrazolodik, mellkasi komputerto-
mografia végzése javasolt. A bronchoszkopia veszélynek teheti ki a beteget, és
ritkdn szolgal hasznos informacioval. A terapia magaban foglalja az aszpirin, nem
szteroid gyulladasgatlok, oralis antikoagulansok leallitasat, a hipovolaemia és anémia
rendezését, a fizikai aktivitdis mérséklését és a nem produktiv kdhdgés csillapitasat.
Terapiarefrakter intrapulmonalis vérzés/vérkopés esetén bronchidlis artériak

szelektiv embolizacidjara lehet sziikség.
* Hyperurikaemia: tiinetmentes hyperurikaemia kezelésére nincs indikacio.

Javaslatok a kévetéshez

Valamennyi cianotikus beteg élethosszig tarto gondozast igényel, 6-12 havonta egy ACHD
specializalt kézpontban torténd megjelenéssel, a haziorvossal szoros egylittmikodésben.

3. tablazat. Kockazatcsokkentési stratégiak cianotikus kongenitalis
szivbetegségben

Megel6z6 intézkedések az ellatas alappilérei a szovédmények megelézése
érdekében.

A kovetkezé kitettségeket/tevékenységeket kell elkeriilni.

* Terhesség Eisenmenger-szindromds betegeknél és cianotikus (90% alatti artérias
oxigénszaturacio) betegnél PAH nélkiil.

* Vashiany és anémia (ne legyen rutinszer(, helytelen vénaszekci6 egy elére
meghatarozott hemoglobinszint fenntartasa érdekében) — vashiany és vashianyos
anémia kezelése.

* Helytelen antikoagulacio.

* Dehidracio.

* Fert3zd betegségek: influenza és pneumococcus oltasok beadasa.

* Dohanyzas, szérakozasi célu drogabizus, beleértve a tulzott alkoholfogyasztast.
* Transzvénas PM/ICD elektrodak.

* Megerdltetd testmozgas.
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3. tablazat. Kockazatcsokkentési stratégiak cianotikus kongenitalis
szivbetegségben (folytatas)

Megel6z6 intézkedések az ellatas alappilérei a sz6védmények megel6zése
érdekében.

A kovetkez6 kitettségeket/tevékenységeket kell elkerdiilni.

* Hirtelen héhatas (szauna, forré fiirdé vagy zuhany) vagy extrém hideg.

+ Oszrogéntartalmi fogamzasgatlok.

Egyéb kockazatcsokkentési stratégiak:

* Légembodlia megelézésére levegdsziird alkalmazasa intravénas beviteli utaknal.

* Konzultaci6 ACHD-kardiolégussal barmilyen szer beadasa, vagy barmilyen miitéti/
intervencios beavatkozas elétt.

* Azonnali antibiotikus terapia felsd léguti fert6zések esetén.

* Vesefunkciot karosité szerek koriiltekintd alkalmazasa vagy keriilése.

©ESC

* Fogamzasgatlas javaslata minden klinikai latogatas soran.

1.4 Tovabbi szempontok

El6zetes gondozasi terv
Az el6zetes gondozasi terv megfeleld idSben torténé megbeszélése a betegkdzpontu,
atfogo ellatas kritikus eleme.

Testmozgas és sportolas

A testmozgasra és sportolasra vonatkozo ajanlasoknak a hatterében allé kongenitalis szivbe-
tegségen, annak esetleges komplikacidin, a hemodinamikai és elektrofiziologiai statuszon és
a korabbi edzettségen kell alapulnia. A tanacsadasnak figyelembe kell venni a a sport tipusat
és a varhato fizikai megterhelést. A tiinetesség onmagaban nem zarja ki a fizikai aktivitast.
A dinamikus gyakorlatok jobban ajanlhatok statikus gyakorlatoknal. Szabadidés testmozgas
vagy sport ajanlasa elétt fel kell mérni a fizikai edzettség mértékét, hogy elkeriilhetd
legyen a tllzott mértéki fizikai megterhelés edzetlen betegeknél. A legtobb ACHD-beteg
biztonsagosan végezhet rendszeres, mérsékelt fizikai aktivitast. Néhany allapot, példaul
szisztémas kamrai szisztolés diszfunkcio, szisztémas kamrakiaramlasi obstrukcio, PH,
hemodinamikailag jelentds aritmiak vagy aortatagulat nagyobb dvatossagot igényel.

Nem szivsebészeti beavatkozasok

Az ACHD-betegek kivizsgalasa és kezelése soran javasolt kovetni az erre vonatkozd
2014-es ESC Iranyelvet a nem szivsebészeti mitétekrdl, a CHD-ra jellemzé sajatossigok
figyelembevételével.
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A perioperativ morbiditas és mortalitas fokozott kockazataval jaré tényezdk a cianézis,
pangasos szivelégtelenség, rossz altalanos egészségi allapot, fiatalabb életkor, PH, légz6-
szervi és idegrendszeri mitétek, komplex CHD, és siirgésségi beavatkozasok. Komplex
CHD-ban szendvedé betegeknél (Fontan-, Eisenmenger-szindroma, cianotikus betegek),
a nem szivsebészeti miiteteket és beavatkozisokat nagy tapasztalattal rendelkezd
centrumokban javasolt elvégezni. Figyelembe kell venni az endocarditis profilaxist, a
potencialis hemodinamikai szovédményeket, a vénas és az artérias hozzaférést befo-
lyasolo rendellenes vénas és/vagy artérias anatomiat, a perzisztald sontokek, billenty-
betegségeket, ritmuszavarokat beleértve a bradyaritmidkat, eritrocitosist, pulmonalis
vaszkularis betegségeket, vénas trombozis megelSzését, a vese- és majfunkcid ellendrzését,
a periproceduralis antikoagulaciot, a szokasostol eltérdé gyogyszerdozisok lehetséges
igényét, a hepatitis C-infekcié magasabb el6fordulasi aranyat, a korabbi beavatkozasok és
vératomlesztések tapasztalatait és végiil a fejlédési fogyatékossagot.

Terhesség, fogamzasgatlas és genetikai tanacsadas

Az ACHD-s betegek tobbsége jol toleralja a terhességet, de a komplex ACHD-ban
szenvedd ndknél magasabb a kockazat. A részletes ESC Iranyelvek a terhességrdl és
szivbetegségrdl 2018-ban jelent meg.

A terhesség el6tti tanacsadast minden CHD-s ndnek biztositani kell. A szakellatas
multidiszciplinaris, ACHD-kardiologus, négyogyasz és aneszteziologus jelenléte szliksé-
ges. A kockazatbecslést egyedileg kell meghatarozni, ennek a médositott WHO (mWHO)
osztalyozasi rendszeren kell alapulnia (lasd 4. tablazat).

A terhesség eldtti funkciondlis allapot, kamrafunkcio, a lézidk silyossiga, a korabbi
kardialis események, szintén prognosztikai értéket hordoznak. A terhesség el6tt elvégzett
CPET segithet megjosolni az anyai és a magzati kimenetelt.

4. tablazat. Magas és extrém magas terhességi kockazattal jaré
velesziiletett szivbetegségek

Jelent6sen megndvekedett anyai
mortalitds vagy sulyos morbilitas
kockazata (médositott WHO

Extrém magas anyai mortalitas vagy
sulyos morbiditas kockazata (médositott
WHO IV. osztily)*

111, osztaly) (kardialis események
aranya 19-27%)

Nem korrigalt cianotikus szivbetegség

Koézepesen csokkent LV-funkcid
(EF 30-45%)

Szisztémas RY, j6 vagy enyhén
csokkent kamrai funkcival

(kardialis események aranya 40-100%)

Pulmonalis artérias hipertdnia

Sulyosan csokkent LV-funkcio
(EF <30% vagy NYHA IlI-IV. osztaly)

Szisztémas RV kozepes vagy sulyosan
csokkent kamrai funkcioval
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4. tablazat. Magas és extrém magas terhességi kockazattal jar6
velesziiletett szivbetegségek (folytatas)

Jelent6sen megndvekedett anyai
mortalitas vagy sulyos morbilitas
kockazata (médositott WHO

11l. osztaly) (kardialis események
aranya 19-27%)

Fontan-keringés. Ha a beteg
egyébként jol van és a kardialis
allapot nem kompikalt

Sulyos tiinetmentes aortastenosis
Kozepes mitralis stenosis

Kozepes aortadilatacié (40-45 mm
Marfan-szindrémdban vagy mas

HTAD-ban; 45-50 mm BAV-ban,
20-25 mm/m? Turner-szindrémdban)

Extrém magas anyai mortalitas vagy
sulyos morbiditas kockazata (médositott
WHO IV. osztily)?

(kardialis események aranya 40-100%)

Fontan barmilyen komplikaciéval

Sulyos tiinetes aortastenosis

Sulyos mitralis stenosis

Sulyos aortadilatatdcio (>45 mm
Marfan-szindrémaban vagy mdas HTAD-ban;

>50 mm BAV-ban, >25 mm/m?
Turner-szindrémaban)

Mechanikus mbillentyi

©ESC

Sulyos (re-)coarctatio

* Az ilyen betegségben szenvedd néknél feltétleniil keriilendd a terhesség. A terhesség alatti CVD-re
vonatkozo 2018-as ESC Iranyelvek alapjan
A fogamzasgatlas fontossagit idében meg kell beszélni, kitérve a hatékonysagra és
biztonsagossagra. A mechanikus (barrier) fogamzasgatlasi modszerek biztonsagosak
és védenek a nemi Uton terjedd betegségek ellen. A hormonilis fogamzasgatlok nagyon
hatékonyak, de az ACHD-betegcsoportban kevés adattal rendelkeziink biztonsagossagukrol.
A kombindlt orilis fogamzasgatlok nagyon hatékonyak (99,9%), de inkabb keriilendék
trombotikus rizikoval rendelkezé betegeknél (cianézis, Fontan-fiziologia, mechanikus
miibillenty(i, korabbi trombotikus esemény, PAH), kiilonosen mivel kevés adat utal
arra, hogy az egyidejl antikoagulans kezelés megsziintetné a trombotikus kockazatot.
Ugyanakkor a csak progeszterontartalmd oralis fogamzasgatlok nem jarnak magasabb
trombotikus rizikoval és az Ujabb tipusu oralisan szedhetd vagy intrauterinimplantatumbdl
felszabaduld készitmények nagyon hatékonyak (>95%).
Az endocarditis kockazata valosziniileg alacsony progeszteronboritott intrauterineszkozok
beiiltetését kovetéen. Ugyanakkor a vazovagilis reakcio eléfordulhat (5%) a beiiltetés
vagy az eltavolitas soran.

Genetikai tandcsadasra, akar tovabbi genetikai vizsgalatokkal egészitik ki, akar nem, sort
kell keriteni minden ACHD-betegnél. A CHD ismétlédési ardnya az utédokban 2% és
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50% kozott mozog és magasabb az érintett néknél, mint férfiaknal. Az egy génhez, vagy
kromoszémarendellenességhez tarsuld genetikai rendellenességek esetén a legmagasabb
az 6roklédés kockazata példaul Marfan, Noonan, 22qll delécié és Holt—Oram-szindrd-
ma. lzoldlt, nem familidris CHD-s betegek kozott, a mogottes lézio fiiggvényében az
ismétlédés aranya 1% és 21% kozott mozog. Mindezek az 5. tablazatban attekinthetdk.
Magzati szivultrahang-vizsgilat ajanlott az érintett paroknal a 19-22. gesztaciés hét
kozott, de a vizsgalat akar mar a 15-16. gesztacios héttdl is elvégezhetd.

5. tablazat. Ismétlédési arany kiilonb6z6 kongenitalis szivbetegségek

esetén az érintett sziil6 nemétél fiiggéen

Ismétlédési arany (%)

Né
ASD 4-6
VSsD 6-10
AVSD 11,5-14
PDA 3,5-4
CoA 4-6,5
Marfan/HTAD 50°
LVOTO 8-18
RVOTO (PS) 4-6,5
Eisenmenger-szindréma 6
TOF 2-2,5
Pulmonalis atresia/VSD NR
TGA 2:
ccTGA 3-5°
UVH (hipoplazias 212

balszivfél-szindréma)

Férfi
1,5-3,5
2-3,5
1-4,5
2-2,5
2-3,5

2-3,5
NR
1,5
NR

* Marfan-szindréma kivételével, az aranyok azokra a betegekre vonatkoznak, akiknél egyedileg
fordult el6 szivfejlédési rendellenesség és akiknél ismert genetikai/szindroma entitasa kizarasra

keriilt.

*Nemhez kothetd specifikus adatok nem allnak rendelkezésre vagy nem relevansak.
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2. Specifikus léziok

2.1 Pitvari septumdefektus
Diagnosztikus kivizsgalas
+ Szivultrahang: A defektusra jellemzd a jobb kamrai (RV) volumenterhelés.

Transoesophagealis echokardiografia (TOE) sziikséges a sinus venosus defektus
diagnozisara és a szekundum tipusi defektus eszkdzods ziras feltételeinek
meghatarozasara (méretezés, rezidualis septummorfoldgia, peremek mérete,
tovabbi defektusok kizarasa, pulmonalis véndk beszajadzasa). Pitvari sontos
betegnél fontos ismerni még a pulmonalis artérids nyomast (PAP) és a tricuspidalis
regurgitacio fokat (TR).

* CMR hasznos lehet az RV-i volumentilterhelés felmérésére, az alsé sinus venosus

defektus azonositdsara, a sont kvantifikilisira (Q:Q), és a pulmonalis vénds
bedmlési anatomia vizsgilatara (alternativaként utdbbira, CCT hasznalhato).

* Szivkatéterezés szilkséges emelkedett PAP noninvaziv jelei esetén (szamitott

szisztolés PAP >40 Hgmm vagy indirekt jelek, amennyiben PAP nem becsiilhetd) a
PVR meghatarozasahoz.

* Terheléses vizsgalatot kell végezni PAH-os betegeknél a deszaturacio kizarasara.

Intervencid indikacioi

Intervencio indikacioi dsszefoglalva ajanlasi tablazatban és az |. abran.

Ajanlasok az intervenciéhoz pitvari septumhiany esetén (nativ és
rezidualis)

Ajanlasok Osztaly*  Szint®

Azoknal a betegeknél, akiknél RV-volumen-terhelés all fenn

és PAH (emelkedett PAP jeleinek hidnya vagy azok jelenléte

esetén, annak invaziv Uton torténd igazolasa, hogy a PVR | B
<3WU) vagy LV-betegség nem igazolhato, az ASD zarasa

ajanlott a tiinetektd| figgetlendil.

Szekundum ASD esetén eszkozos szaras javasolt, mint

. P : o D P 1 C
valasztandé médszer, amennyiben technikailag kivitelezhetd.
Eszkozos zarasra nem alkalmas idés betegeknél javasolt
gondosan mérlegelni a m(itéti kockazatot az ASD-zaras 1 C

potenciilis elényeivel szemben.

©ESC
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Ajanlasok az intervenciohoz pitvari septumhiany esetén
(nativ és rezidualis)

Ajanlasok Osztaly*  Szint

Emelkedett PAP-ra utalé noninvaziv jelek esetén, a betegeknél a | c
PVR invaziv mérése kotelezd.

LV-betegségben szenvedd betegeknél javasolt ballonos

vizsgalatot végezni és gondosan mérlegelni kell a B-J-sént

megsziintetésének elényeit az ASD bezarasanak esetleges I c
negativ kdvetkezményeivel szemben, amelyet a téltényomas

megemelkedése okozhat (megfontolva a zarast, fenesztralt zaras,

és a zaras elvetését).

Paradox embdlia gyanuja esetén (egyéb okok kizarasat
kovetSen), az ASD zarasa a mérettdl fiiggetleniil megfontolando, Ila C
amennyiben nincs PAH vagy LV-betegség.

Azon betegeknél, akiknél a PVR 3-5 WU koézétt van,
megfontolandé az ASD-zéras, amennyiben jelentds B-) sont lla C
van jelen (QP:QS >1,5).

Azon betegeknél, akiknél a PVR 5 WU felett van, megfontolhaté a
fenesztralt ASD-zaras, haa PVR 5 WU ala csokken specifikus PAH- 1Ib C
kezelést kovetSen és jelentds B-J-sont van jelen (QP:QS >1,5).

Az ASD zarasa nem ajanlott Eisenmenger fizioldgiaju

betegeknél, PAH-betegeknél, akiknél PAH-specifikus kezelés c
ellenére a PVR =5 WU marad, vagy akiknél terhelésre

deszaturacié jelentkezik.

*Ajanlési osztaly; *Evidenciaszint.

°RV-tagulat megnovekedett verévolumennel.

9Korlitozott adatok allnak rendelkezésre a megbizhaté cut-off meghatarozasara, de klinikai
tapasztalat alapjan, minden bizonnyal a 90% alatti artérias oxigénszaturacié tekinthetd hatarnak.

©ESC




I. abra. Pitvari septumdefektus kezelése

’ Pitvari septumdefektus kezelése ‘

v

[ RV-volumen-terhelés?* ]
Nem l Igen
[ Paradox embolizacié gyantja? ]
Nem Igen
Nincs zaras Zaras
lla
[ Pulmonalis artérids hiperténia (PVR 23 WU)? ]
Nem l | Igen
( LV-betegség? ) PR<sWU&QQ IS
Nem Igen Nem Igen
Zaras* Ballon-tesztelés —p Zaras
ziris dény kockdaar la
mérlegelés dontés elStt
PVR 5 WU ala csokkent PAH-kezelést kovetden és QP:Qs > 1.5 j
Nem Igen
Nincs zaras Fenesztralt zaras

QP:QS=puImonaIis szisztémas keringési arany; PYR=pulmonalis vaszkularis ellenallas;

RV=jobb kamra; WU=Wood egység.

*RV-tagulat megndvekedett verévol ; °A yiben nincs p artérids hipertonia és balkamra-
betegség; ‘Eszkozos zérasra nem alkalmas idSs betegeknél gondosan mérlegelni kell a miitéti kockazatot az
ASD-zarés esetleges elényeivel szemben; ‘Gondosan mérlegelni kell a B-J-sont megsziintetésének elényeit
az ASD bezarisanak esetleges negativ kovetkezményeivel szemben, amelyet a toltSnyomas megemelkedése
okozhat (megfontolva a zarast, fenesztralt zarast és a zaras elvetését).

©EsC |
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Az izolalt tiid6véna transzpozicid sajatos szempontjai

A miitéti javaslatok az ASD bezarasara vonatkozo ajanlas alapelveit kovetik, de a javitasra
valé technikai alkalmassagot és a miitéti kockazatot gondosan mérlegelni kell a beavatkozas
lehetséges elSnyeivel szemben. Szokatlan, hogy csak egyetlen pulmonalis lebeny, egyetlen
rendellenes anatdmidval bedmlS pulmonalis véndja olyan mértékd volumenterhelést
okozzon, amely m(itéti javaslatot képez.

Javaslatok a kovetéshez

A kovetés soran transthoracalis echokardografiaval (TTE) a rezidudlis séntot, az RV
méretét és funkciojat, a TR és a PAP mértékét hatarozzuk meg. Fontos még az aritmiak
felderitése, tiinetek, EKG és ha sziikséges Holter-monitorizilds alapjan. A 25 éves
életkor alatt korrigalt betegeknél, akiknél nincs érdemi szévédmény vagy reziduum (nincs
rezidudlis sont, normalis PAP, normalis RV, nincsenek aritmiak) nincs sziikség rendszeres
kovetésre, de figyelemmel kell lenni a késéi tachycardiak eléfordulasara.

Azon betegeknél, akiknél rezidualis sont, emelkedett PAP, vagy ritmuszavar (korrekcio
eldtt vagy utan) all fenn, vagy akiknél a korrekcio felnéttkorban tortént (40 év felett),
rendszeres kovetés javasolt beleértve specializalt ACHD-centrumokban térténd
id6szakos vizsgalatokat (intervallumok a rezidudlis problémak sulyossagatol fiiggnek).
Eszkozos zaras utani elsd két évben rendszeres kévetés javasolt, majd az eredményektd|
figgden 3-5 évente elegendd.

2.2 Kamrai septumdefektus

Diagnosztikus kivizsgalas

o TTE-vizsgalattal értékelhetjik a defektus lokalizciojat, szamat, és méretét, az
LV-I volumenterhelést és a becsiilt PAP-ot. Ellendrizni kell, hogy a jobb vagy non-
koronarias tasak prolapszusa okoz-e aortaregurgitaciot (AR), kiilonésen kiaramlasi
(supracristalis) és magas perimembrandzus VSD-k esetén. Ki kell zarni a kettds
osztatl jobb kamrat és a Valsalva sinus aneurizmat.

* CMR a szivultrahang alternativaja lehet — kiildnésen az LV-i volumenterhelés és a
sont kvantifikdlasanak értékelésére.

+ Szivkatéterezés sziikséges emelkedett PAP noninvaziv jelei esetén (szamitott szisz-
tolés PAP >40 Hgmm vagy indirekt jelek, ha PAP nem kalkulalhato) a PVR meghata-
rozasa céljabol.

+ Terheléses vizsgalat megfontoland6 PAH-os betegeknél deszaturacio kizarasa
céljabol.
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Intervencio6 indikacioi
Intervencio indikacioi osszefoglalva az ajanlasi tablazatban ésa 2. abran.

Ajanlasok az invervenciohoz kamrai s6vényhiany esetén (nativ és
rezidualis)

Ajanlasok Osztaly*  Szint®

Azoknal a betegeknék, akiknél LV-i volumenterhelés all fennc és

nincs PAH (nincsenek PAH-ra utalé noninvaziv jelek, vagy erre c
utal6 indirekt jelek esetén az invaziv uton mért PVR <3WU), a

tiinetektdl fiiggetleniil a VSD-zarasa javasolt.

Azoknal a betegeknél, akiknél nincs szignifikans B-]-sént, de a
kortorténetben ismétlédé IE-epizodok szerepelnek, a VSD- lla C
zarasa megfontolandé.

Azoknal a betegeknél, akiknél a VSD kovetkeztében kialakuld
aortabillenty(i-tasak prolapszusa progressziv AR-t okoz, a miitéti lla C
megoldas megfontolandé.

Azoknil a betegeknél, akiknél PAH alakult ki és a PVR 3-5 WU
kozott van, a VSD-zarasa megfontolando, amennyiben még lla C
szignifikans B-J-sont all fenn (QP:Qs >1,5).

Azoknil a betegeknél, akiknél PAH alakult ki és a PVR 5

WU feletti, a VSD-zarasa megfontolhatd, amennyiben még b c
szignifikans B-J-sont all fenn (QF:Qs >1,5), de kordiiltekinté egyedi

dontés sziikséges ACHD-centrumban.

A VSD-zarasa nem javasolt Eisenmengeres betegeknél és
sulyos PAH-ban szenvedd betegeknél (PVR =5 WU), akiknél C
terhelésre deszaturacio jelentkezik.

*Ajanlasi osztaly.

°Evidenciaszint.

LV- (bal kamra) tagulat, emelkedett verévolumennel.

9Korlitozott adatok alnak rendelkezésre a megbizhaté cut-off meghatarozasara, de klinikai
tapasztalat alapjan, minden bizonnyal a 90% alatti artérias oxigénszaturacié tekinthetd hatarnak.

©ESC
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2. abra. Kamrai septumdefektus kezelése

| Kamrai septumdefektus kezelése |

|

( LV-volumen-terhelés!® ]

Nem Igen

VSD-hez kotheté

aortabillentyii-tasak prolapszus Pulmonalis artérias hipertonia

progressziv AR-t okoz! (PVR 23WU)!
Nem Igen Nem Igen
Zards Zaras

lla

(Ismételt IE-epizodok a kortorténetben ][ PVR<5WUésQ.Q >15 )

Nem Igen

Nem Igen
Nincs zaras Zaras Zaras
lla lla
( PVR 25 WU és Q.Q, >1.5 )
Nem Igen
Nincs zaras® Zaras©

AR = aortaregurgitacio; LV = bal kamra; Q :Q, = pulmonalis-szisztémas aramldsi arany; PVR = pulmonalis
vaszkularis rezisztencia; VSD = kamrai septumdefektus; WU = Wood egység.

“LV-tagulat megnovekedett ver6vo|umennel4

*Beleértve minden beteget nyugalmi (Ei -fiziologia) vagy terhelésre jelentkezd deszaturacidval.
“Gondos egyéni dontés sziikséges szakértdi kozpontokban

©EsC |
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Javaslatok a kovetéshez

A vizsgilatok soran kovetendd az AR vagy a TR kialakulasa/ mértéke, a reziduilis sont
jelenléte, a BK funkcio, a pulmonalis nyomasemelkedés, illetve a kettds osztatl JK kialakulasa.
Szigifikans rezidualis VSD sont, billenty(ilézio, vagy sonthoz kotott BK diszfunkcio/
pulmonalis nyomas emelkedés mellet évente javasolt a kdvetés.

A telies AV-blokk lehetséges kialakulasa figyelmet igényel (azok a beteget, akiknél
bifaszcikularis blokk vagy tranziens trifaszcikularis blokk alakul ki VSD-zarast kovetéen
kiilonosen veszélyeztetettek).

Azokat a betegeket, akiknél nem elhanyagolhato (t6bb mint kicsi) a rezidualis VSD, billenty(ilézio,
hemodinamikai karosodas éll fenn (LV-diszfunkcio, PAH) évente kell kdvetni. Kis VSD-vel (nativ
vagy rezidudlis, normalis LV, normalis PAP, tiinetmentesség) és egyéb léziok nélkiili betegeknél
3-5 éves kovetési intervallumok javasolhatok. Eszkozos zarast kovetéen az elsd két évben
rendszeres kovetés, majd az eredményektdl fiiggden késébb 2-5 évente javasolhatd kontroll.
Rezidudlis rendellenességek nélkiili sebészi zérast kovetéen 5 évente javasolt a kovetés.

2.3 Pitvar-kamrai septumdefektus

Diagnosztikus kivizsgalas

o TTE-vizsgalattal értékelhetjik az AVSD anatomiajat, a regurgutacio sulyossagat és
pontos szubsztratumat, az intrakardialis sont irdnyat és nagysagat, az LV- és RV-
funkciot, PAP-ot és bal kamrai kiaramlasi obstrukcio (LVOTO) meglétét/hianyat.

* CMR johet szoba kamrai térfogatok és funkciok tovabbi kvantifikalisira, az AV-
billenty(i-regurgitacioé vagy intrakardialis sontok tovabbi értékelésére, amennyiben
az a déntéshozatalhoz sziikséges.

+ Szivkatéterezés javasolt emelkedett PAP-ra utalé noninvaziv eltérések (kalkulalt
szisztolés PAP >40 Hgmm vagy indirekt jelek, ha PAP nem szamithat).

+ Terheléses vizsgilat megfontolandé PAH-ban szenvedd betegeknél a deszaturacio
kizarasa céljabol.

Intervencio6 indikacioi

Ajanlasok az intervenciéhoz pitvarkamrai sévényhiany esetén

Ajanlasok Osztaly*  Szint®

Komplett AVSD

Sebészi korrekcié nem javasolt Eisenmengeres betegeknél,
és PAH-os betegenél (PVR =5 WU), ha terhelés soran C
deszaturicio jelentkezik.©

Az intervencids ajanlasokhoz lasd még a VSD-re vonatkozé intervencios ajanlasokat
(2.2 fejezetnél).

©ESC
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Ajanlasok az intervenciéhoz pitvarkamrai sévényhiany esetén (folytatas)
Ajanlasok Osztily”  Szint®
Részleges AVSD (primum ASD)

Miitéti zaras javasolt jelentés RV-i volumenterhelés mellett,

a beavatkozast lehetSség szerint csak kongenitalis szivsebész 1 C
végezheti el.

Tovabbi részletekért lasd az ASD-ben torténd intervenciok ajanlasait (2. fejezet).
AV-billentyii-regurgitacio

Billenty(im(itét, elsésorban billenty(imegtarto-miitét javasolt

kozepes vagy sulyos AV-billenty(i-regurgitacioban szenvedd | c
tlinetes betegeknél és a beavatkozast lehet&ség szerint

kongenitalis szivsebész végezze el.

Tiinetmentes, sulyos, bal szivfelet érint AV-billenyi-regurgitacio-
ban szenvedd betegeknél miitét javasolt, ha az LVES? =45 mm¢ és/ 1 C
vagy LVEF <60% amennyiben az LV-diszfunkcé egyéb oka kizarhato.

Tiinetmentes betegeknél, akiknél sulyos bal szivfelet érinté AV-
billenty(-regurgitacié, megtartott LV-funkcié (LVESD <45 mm¢

és/vagy LVEF >60%) all fenn, nagy az esélye a sikeres billentyii- lla C
miitétnek és alacsony a miitéti riziko; megfontolandé a beavatko-

zas, ha pitvarfibrillacié vagy szisztolés PAP >50 Hgmm van jelen.

Bal kamrai kiaramlasi palyaobstrukcié

Lasd a SubAS-ra vonatkozé intervencios ajanlasokat. (2.7 fejezetnél).

©ESC

*Ajanlasi osztaly; *Evidenciaszint; “Korlatozott adatok allnak rendelkezésre a megbizhaté cut-off
meghatarozasara, de klinikai tapasztalat alapjan, minden bizonnyal a 90% alatti artérias oxigénszatu-
racié tekinthetd hatarnak. ‘Cut-off érték atlagos méretii felnéttekre vonatkozik és szokatlanul kicsi
vagy nagy testalkat( betegeknél testméretre igazitast igényelhet.

Javaslatok a kovetéshez

Minden operalt és nem operalt AVSD-s beteg élethosszig tartd rendszeres kontrollja
javasolt. Kiilonds figyelmet kell forditani a rezidualis sdntre, AV-billenty(-diszfunkciora,
LV- és RV-tagulatra és -diszfunkciora, emelkedett PAP-ra, LVOTO-ra és az aritmiakra.
Az ambulans kontrollok gyakorisaga a rezidudlis rendellenességek jelenlététdl és
stlyossagatol fiigg. Egy AVSD miatt sebészi korrekcion atesett, rezidualis rendellenességek
nélkiili beteget legalabb 2-3 évente kell ellendrizni. Rezidudlis rendellenességek esetén az
ellendrzési intervallumoknak rovidebbeknek kell lenniiik.
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2.4 Perzisztal6 ductus arteriosus
Diagnosztikus kivizsgalas

TTE-vizsgalattal felallithato a diagnozis, (Eisenmenger fiziologiaji betegeknél nehéz
lehet), értékelhetd az LV-i volumenterhelés mértéke, a PAP, a PA mérete és a jobb
szivfél eltérései.

CMR javasolt az LV-i térfogatok tovabbi kvantifikilisa és a sont meghatirozasa
(Q,:Q) céljabdl, ha sziikséges.

CMR/CCT-anatomia tovabbi értékelésére alkalmazhato, ha sziikséges.
Szivkatéterezés javasolt emelkedett PAP-ra utalé noninvaziv eltérések esetén
(kalkuldlt szisztolés PAP >40 Hgmm vagy indirekt jelek, ha PAP nem szamithato) a
PVR meghatarozasara. A pulmonalis véraramlas meghatarozasa kihivast jelent ebben
a kornyezetben.

Terheléses vizsgalat megfontolandé PAH-ban szenvedd betegeknél az alsovégtagi
deszaturdcio kizarasa céljabol.

Intervencio indikacioi
Intervencio indikacioi osszefoglalva alabb és a 3. abran.

Ajanlasok az intervenciéhoz perzisztal6 ductus arteriosusban

Ajanlasok Osztily  Szint®

Azoknal a betegeknél, akiknél LV-volumen-terhelés all fennc és PAH

nem igazolhaté (nincsenek emelkedett PAP-ra utalé noninvaziv jelek | fo
vagy erre utalo eltérések esetén a PVR <3 WU invaziv méréssel

megerdsitve), a tiinetektdl fiiggetleniil a PDA-zarasa javasolt.

Eszkozos zaras valasztasa javasolt, ha technikailag kivitelezhetd. | C
Azoknal a betegeknél, akiknél PAH alakult ki és a PVR 3-5 WU
kozott van, a PDA-zarasa megfontolandd, amennyiben még lla C

mindig jelentés B-J-sont dll fenn (Q_:Q, >1.5).

Azoknal a betegeknél, akiknél PAH alakult ki és a PYR =5 WU,

a PDA-zarasa megfontolhatd, amennyiben még mindig jelentds b c
B-J-sont all fenn (QP:QS >|,5), de koriiltekintd, egyéni dontés

sziikséges szakértSi centrumban.

PDA-zaras nem javasolt Eisenmengeres betegeknél és olyan
betegeknél, akiknél terhelésre alsévégtagi deszaturacio C
jelentkezik.?

*Ajanlasi osztaly; "Evidenciaszint; “LV- (bal kamra) tagulat, emelkedett verévolumennel. ®Korlatozott adatok
allnak rendelkezésre a megbizhato cut-off meghatarozasara, de klinikai tapasztalat alapjan, minden bizonnyal a
90% alatti artérias oxigénszaturacié tekintheté hatarnak.
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3. abra. Perzisztal6 ductus arteriosus kezelése

| Perzisztalo ductus arteriosus kezelése |

!

( LV-volumen-terhelés?* j
Nem Igen
| Nincs zaras |
[ Pulmonlis artériss hiperténia (PVR 23WU) ]
Nem Igen
( PR<sWU&QQ>IS )
Nem Igen
Zaras
lla
( PVR 25 WU és QQ, >1.5 )
Nem Igen
v
Nincs zaras® Zaras©

LV = bal kamra; QP:Q; = pulmonalis-szisztamas aramldsi arany, PVR = pulmonalis vaszkularis rezisztencia;
VSD = kamrai septumdefektus; WU = Wood egység.

*LV-tagulat megnévekedett verévol |

®Beleértve minden beteget nyugalmi (Ei ger fiziologia) vagy terhelésre jelentkezé deszaturacioval.
“Gondos egyéni dontés sziikséges szakértdi kézpontokban.
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Javaslatok a kovetéshez

A szivultrahang-vizsgalatnak tartalmaznia kell az LV méret és funkcidjit, a PAP-t,
rezidudlis sontot, és a jarulékos 1ézidk értékelését. Azoknal a betegeknél, akiknél nincs
rezidudlis sont, normalis az LV és normalis a PAP, 6 honap utan mar nincs sziikség
rendszeres kévetésre. Azokat a betegeket, akiknél LV-diszfunkcid vagy rezidualis PAH
all fenn, a sulyossagtol fiiggden 1-3 éves idékozonként kell kontrollalni és specialis ACHD
kozpontokban értékelni.

2.5 Valvularis aortasziikiilet
Diagnosztikus kivizsgalas

TTE-vizsgalattal értékelheté a kalcifikacio mértéke, az LV-funkcio, az LVH és
egyéb tarsuld lézidk, koztik az aortaascendens-dilatacio. Az AS sulyossagat a
transvalvularis cslcssebesség (V). atlagos gradiens, és a folytonossagi egyenlet
alapjan szamitott aortabillenty(i-teriilet (AVA) alapjan hatarozzuk meg.

TOE alkalmanként a billentyiidiszfunkcié tovabbi anatomiai részleteirdl szolgilhat
informacioval vagy AVA planimetridra hasznalhaté nem kalcifikalt billenty(ikben.
Terheléses vizsgalat javasolt tiinetmentes betegeknél, kiilondsen kézepes-sulyos
AS esetén, a tiinetmentes allapot igazolasara, valamint a terhelhetdség, vérnyomas-
valasz és aritmiak vizsgalatara, kockazatbecslésre és a mitéti idSzités céljara.
Alacsony dozisi dobutaminteszt segitséget nydjthat csokkent verévolumennel és
csokkent LV-funkcioval tarsult AS-ben (klasszikus low-flow, low gradient AS).
CMR/CCT annak ellenére, hogy az AS megitélésére is alkalmazhato, féként az
aortaascendens dilatacio értékelésére hasznalhato, olyan esetekben amikor a mérés
szivultrahang-vizsgilattal nem megbizhato.

CCT kiildnosen fontossa valt a billentylimeszesedés mértékének meghatarozasara,
amikor az AS sulyossagat alacsony gradiensi AS-ben kell értékelni, ugyanakkor
megjegyzendd, hogy fiatal betegeknél az aortabillentyi-sziikilet nem feltétlenil jar
egylitt érdemi meszesedéssel.

Szivkatéterezésre akkor van sziikség, ha a noninvaziv vizsgilatok eredménye
bizonytalan, koszoruerek vizsgalata sziikséges, vagy ha perkutan ballonos
angioplasztika jon szoba.

Intervencio indikacioi
Intervencio indikacioi dsszefoglalva az ajanlasi tablazatban és a 4. abran.
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Ajanlasok az intervenciohoz valvularis aortasziikiiletben
Ajanlasok Osztaly*
A) Tiinetes betegek aortabillentyii-sziikiilettel

Tiinetes, sllyos magas-gradiensii AS-ben (atlag gradiens
=40 Hgmm) szenvedd betegekél javasolt az invervencio.

Intervencio javasolt tiinetes betegeknél, akiknél stlyos low-flow,
low-gradient (atlag gradiens <40 Hgmm) AS valamint csékkent
EF all fenn és kontraktilis rezerv aramlas igazolhato, kizarva a
pszeudosulyos AS-t.

B) Tiinetmentes betegek stlyos aortabillentyii-szikiilettel

Intervencid javasolt tiinetmentes betegeknél sulyos AS és koros
terheléses vizsgalat esetén, ha a terhelés soran egyértelmiien 1
AS-hez kothetd tilinetek jelentkeznek.

Intervencié javasolt tiinetmentes betegeknél, akiknél sulyos AS
és egyéb okhoz nem kothetd szisztolés LV-diszfunkcié (LVEF 1
<50%) all fenn.

Intervencié megfontolandé tiinetmentes, stlyos AS-ben szenvedd
betegeknél, akiknél a terheléses vizsgalat soran a vérnyomas a lla
kiindulasi érték ala csokken.

Intervencié megfontolandé tiinetmentes betegeknél normalis

EF-fel, amennyiben a terheléses vizsgélat soran nem jelentezik

fentebb felsorolt koros valasz, ha a mitéti riziké alacsony és az

aldbbiak koziil legalabb egy tényezd fennall:

* Nagyon stlyos AS, V. >5,5 m/s dltal meghatarozva.

* Sulyos billentyikalcifikicio és V__-progresszié liteme
=0,3 m/s/év.

« Jelent8sen emelkedett BNP-szintek (>3-szoros életkorra
és nemre korrigalt normalérték) ismételt mérések alapjan
megerdsitve, egyéb ok nélkiil.

« Stilyos PH (nyugalmi szisztolés PAP >60 Hgmm invaziv
méréssel megerdsitve) egyéb magyarazat hianyaban.

lla

Szint

C) Egyidejii aortabillentyii-miitét mas kardialis/aortaascendens miitét

esetén

Billenty(imitét javasolt a stlyos AS-ben szenvedd betegnél,
ha aortaascendens vagy egyéb billentyiibetegség vagy I
koszorGérbypass miatt mitét sziikséges.
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Ajanlasok az intervenciohoz valvularis aortasziikiiletben (folytatas)
Ajanlasok Osztaly*  Szint
C) Egyidejii aortabillenty{i-miitét mas kardialis/aortaascendens miitét
esetén (folytatas)

Billentylim(itét megfontolandé kozepes AS-ben szenvedd
betegnél, ha koszoruérbypass-miitét, aortaascendens vagy egyéb lla C
billenty(ibetegség miatt miitét sziikséges.

*Ajanlasi osztaly; *Evidenciaszint.

©ESC

4. abra. Sulyos bal kamrai kiaramlasi palyaobstrukcio kezelése

| Sulyos bal kamrai kidramlasi palyaobstrukcio kezelése ‘

v

( Obstrukcioszint valvularis? ]

Nem l l Igen

Lasd a szubaortikus és supravalvularis Tiinetek?
AS ajanlasi tablazatot* Nem l l Igen

LVEF <50%? ) Intervencié
Nem l Igen

[ Terheléses vizsgalat tiinetek igazolasara j
Nem llgen

Intervencio

Vérnyomasesés terhelés soran
Nem i l Igen

N

[ Rizikéfaktorok® és alacsony miitéti kockézat j Intervencio
Nem llgen lla
Intervencio

AS = aorta stenosis; LVEF = bal kamrai ejekcios frakcio.

A dontésh Iban alapvetd kiilonbségek vannak valvularis AS-hez, kiilonéson azért, mert dltaliban nem
sziikséges a billentyi cseréje és igy az ezzel jaré kdvetkezmények; *Csticssebesség>5,5 mis, siilyos kalcifikacio
+ cslicssebesség progresszid 20,3 m/s/év, szamottevSen emelkedett neurohormonok (életkorra és nemre
korrigalt normalérték tobb, mint haromszoros), stlyos pulmonalis hiperténia (szisztolés pulmondlis artérias

nyomas >60 Hgmm egyéb magyarazat nélkiil).
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Egyes esetekben serdiilék és fiatal felnSttek nem kalcifikalt billenty(ibetegségében ballonos
valvuloplaszika megfontolhaté. llyen helyzet lehet hemodinamikailag instabil betegek
esetén a miitétig torténd bridge-terapia vagy a billentyiicsere idéponjanak késleltetése
néknél megfeleld billentylianatomia és terhesség vallalasanak terve esetén.

Javaslatok a kovetéshez

Egész életen at tartd és rendszeres kovetés javasolt, az intervallumokat a szikilet
stlyossaga alapjan kell meghatarozni. Billentylimiitétet kovetSen is sziikséges kontroll,
legalabb évente egyszer.

Az aortabillenty(i és az aortagyok vizsgilata szivultrahanggal elengedhetetlen a
billenty(iszikilet és az aortadilatacié progresszidjanak nyomon kovetése céljabol. Az
aorta CMR vagy CCT-vel torténd vizsgalata javasolt nativ BAV-os betegeknél, és olyan
betegeknél, akiknek kortorténetében izolalt billentyiicsere szerepel és az aortaascendens
TTE-vel rosszul vizsgalhato és akiknél >40 mm az aortagydk/ascendens atmérdje.

2.6 Supravalvularis aortasziikiilet
Diagnosztikus kivizsgalas

* Szivultrahang-vizsgalat alkalmazhaté az anatdmiai diagnézis felallitasara megfeleld
akusztikus ablak esetén. A doppler szivultrahang alkalmas nyomasgradiens mérésére,
de ez til- vagy alulbecsiilheti a sziikiileten keresztiili tényleges nyomasesést.

+ Terheléses vizsgalat alkalmazhatosagara lasd a valvularis AS-t (2.5 Fejezet).

* CMR/CCT hasznos a supravalvularis anatomia részletes értékeléséhez, kiilonésen
ha tébbszintii LVOTO van jelen vagy ha a koszoruér-anatomia és egyéb aorta- vagy
aortaaglézio (pl carotis és arteria renalis szikiilet), valamint a centrilis és oldaldg
PA-k preoperativ vizsgalata is sziikséges.

+ Szivkatéterezés: Hemodinamikai vizsgalat javasolt, ha a noninvaziv vizsgalati
eredmények nem egyértelmiiek.

* Genetikai kivizsgalas, tanacsadassal és ezt kévetden micro-array modszerekkel
Williams—Beuren-szindromdra torténd tesztelés és nem szindromas megjelenés
esetén az elasztan gén szekvenalasa hasznos lehet.
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Intervencid indikacioi

Ajanlasok az intervenciéhoz supravalvularis aortasziikiiletben
Ajanlasok Osztaly*  Szint

Tiinetes betegeknél (spontan vagy terheléses vizsgalat soran) és
=40 Hgmm Dopplerrel mért atlaggradiens esetén, miitét javasolt.

Azoknal a betegeknél, akiknél a Dopplerrel mért atlaggradiens
<40 Hgmm, miitét javasolt, ha egy vagy tobb eltérés eléfordul
az alabbiak koziil:
« Obstrukcionak tulajdonithaté tiinetek (terhelési nehézlégzés,
angina, syncope). 1 C
* LV szisztolés diszfunkcié (EF <50% egyéb magyarazat
hianyaban).
* Sdlyos koszorUér- vagy billenty(ibetegség miatt miitét
sziikséges.

Azoknal a betegeknél, akiknél a Dopplerrel mért atlaggradiens
=40 Hgmm¢, de nincs tiinetiik, LV szisztolés diszfunkciojuk, LVH,
vagy koros terheléses vizsgalati eredményiik, és alacsony a mitéti
riziké a beavatkozas megfontolhato.

Ilb C

Ajanlasi osztély; *Evidenciaszint; “Dopplerrel mért gradiensek tdlbecsiilhetik az obstrukciét és bal
szivfél katéterezésére lehet sziikség megerdsitésiikre.

Javaslatok a kovetéshez

Egész élethosszig tartd, rendszeres kovetés javasolt, koztik szivultrahang-vizsgalat az
obstrukcié progressziojanak (ritka), az LV méretének/funkcidjanak megallapitasahoz,
a tiinetek kialakuldsanak, valamint miitétet kovetéen a késdi restenosis, aneurysma
kialakulasanak megillapitasahoz (CMR/ CCT), és a koszoruér-betegségek eléfordulasanak
vagy progresszidjanak diagnézisihoz.

2.7 Subaorticus stenosis
Diagnosztikus kivizsgalas
* Szivultrahang-vizsgalat soran képet alkothatunk az LVOT-anatémiardl, a kapcsol6do
aortabillenty(i-rendellenességrdl, az AR mértékérdl, LV-funkciordl, LVH, és tarsulo
1ézidkrol. Dopplerrel mért gradiensek tulbecsiilhetik az obstrukcié salyossagat, igy
szivkatéterezéssel torténd igazolasra lehet sziikség. Esetenként, TOE sziikséges a
membran vagy LVOT gyiriszer( szikiilet kimutatasahoz.
* CMR hasznos lehet komplex LVOTO anatomiak jellemzésére, kiilondsen rossz
akusztikus ablakkal rendelkezd betegek esetén.

32

©ESC



Intervencio6 indikacioi
Ajanlasok az intervenciohoz subaorticus sziikiiletben
Ajanlasok Osztaly*  Szint®

Tiinetes betegeknél (spontan vagy terheléses vizsgalat soran)
és =40 Hgmm Dopplerrel mért atlaggradiens© vagy stlyos AR 1 C
esetén, miitét javasolt.

Tiinetmentes betegeknél megfontolandé a miitét, ha egy vagy
tobb tényezd az alabbiak koziil fennall:
+ Atlaggradiens <40 Hgmm de LVEF <50%.
* AR stlyos és LVESD >50 mm (vagy 25 mm/m? BSA)
és/vagy EF <50%¢.
» Doppler atlaggradiens =40 Hgmme és jelentSs LVH van jelen.
* Doppler atlaggradiens =40 Hgmm* és a terheléses vizsgalat
soran a vérnyomas a kiindulasi érték ala esik.

lla C

Tiinetmentes betegeknél megfontolhaté a miitét ha egy vagy

tobb tényezd az alabbiak koziil fennall:

* Doppler atlaggradiens =40 Hgmm¢, LV normalis (EF >50% és
nincs LVH), terheléses vizsgélat normalis, és a miitéti rizikd 1Ib C
alacsony.

* AR progresszié dokumentalt és az AR enyhénél stlyosabba valik
(tovabbi progresszio megel6zése céljabol).

©ESC

*Ajanlasi osztaly; *Evidenciaszint; “Dopplerrel mért gradiensek tulbecsiilhetik az obstrukciot és
balszivfél-katéterezésre lehet sziikség megerdsitésiikre. ‘Lésd a vonatkozé 2017-es ESC/EACTS
Iranyelveket a billenty(ibetegségek kezelésérél.

Javaslatok a kovetéshez

Elethosszig tartd, rendszeres kovetés sziikséges TTE-vel a nem operalt allapotokban
az obstrukcio, az AR-progresszi6 és az LV-hipertrofia, -funkcié meghatarozasihoz.
Rendszeres miitét utani kovetésre is szilkség van, hogy a késéi restenosist, AR-
progressziot, és kompikaciokat, példaul aritmiakat, AV-blokkot és iatrogén VSD-t
felismerijiik.

2.8 Coarctatio aortae

Diagnosztkius kivizsgalas

RendelSben torténd felsé és alsoé végtagon végzett vérnyomasmérések szikségesek. A
tobb mint =20 Hgmm szisztolés vérnyomaskiilonbség szignifikins CoA-ra utal.
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Ambuldns vérnyomasmérés (jobb kar) javasolt az artérias hipertonia észlelésére/
igazolasara (24 oras atlagos szisztolés érték >130 Hgmm és/vagy diasztolés értékek
>80 Hgmm).

Mellkasrontgenen a harmadik és negyedik (nyolcadikig) bordan latott, kollateralisok
okozta bordabenyomatok, a betegségre karakterisztikusak lehetnek.

TTE-vizsgalat informaciot nyujt a CoA helyérdl, strukturdjardl és kiterjedésérdl,
a tarsuld kardidlis rendellenségekrdl, valamint az aorta és szupraaortikus erek
atmérdgjérdl. Doppler-gradiensek nem alkalmasak a kvantifikalisra sem nativ, sem
miitét utani coarctatioban. Kiterjedt coarcatio korili kollateralis artériak mellett
a gradiens mérés nem megbizhatd és gyakran alulbecsiilt. Mitéti korrekciot vagy
stentelést kdvetSen, emelkedett szisztolés aramlasi sebesség alakulhat ki, még jelentds
szlikiilet hianyaban is az aortacompliance csékkenése miatt, ilyen esetekben a gradiens
tulbecsiilt. A diasztolés gradiens az aortadescendensben és a hasi aortaban szignifikans
(re-)CoA-ra utal.

CMR és CCT, a 3D-rekonstrukciot is beleértve, elényben részesitendé noninvaziv
vizsgalotechnikak a teljes aorta abrazolasara serdiilékben és felnéttekben. Mindkét
vizsgaldtechnika alkalmas a lokalizacio, kiterjedés, az aortasziikiilet mértékének,
az aortaivnek, a fej és nyak ereinek, a pre- és posztstenotikus aortanak, és
kollateralisoknak az dbrazoldsara. Mindkét modszer képes a szovédmények
detektalasara példaul aneurizmak, alaneurizmak, restenosisok vagy rezidualis
sziikiiletek. Intracerebralis erek képalkotasa javasolt aneurizma/ruptura tiineteinek
és/vagy klinikai megnyilvanulasanak esetén.

Szivkatéterezés manometridval (a peak-to-peak gradiens =20 Hgmm) hemodina-
mikailag jelentds CoA-ra utal, jol fejlett kollateralisok hianyaban és az intervencios
kezelés keretében végzendd. Megjegyzendd, hogy a betegeknél dltalanos anesztézia
mellett az invaziv mérések alulbecsiilhetik a gradienst.

Intervencio6 indikacioi
Az intervenci6 indikacioi dsszefoglalva az ajanlasi tablazatban és az 5. abran.
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Ajanlasok a beavatkozashoz coarctatio és re-coarctatio aortae-ban
Ajanlasok Osztily”  Szint®

A coarctatio vagy re-coarctatio korrekcidja (mitéti vagy
katéteres moédon) javasolt olyan hipertonias betegeknéls, akiknél
a noninvazivan mért gradiens a felsd és als6 végtagok kozott
emelkedett, és ez invaziv méréssel is (peak-to-peak gradiens
=20 Hgmm) igazolhaté. A katéteres kezelés (stentelés)
részesitendd el8nyben ha technikailag kivitelezhetd.

A katéteres kezelés (stentelés) megfontolandé olyan hiperténias

betegeknél, akiknél a diaphragma magassagaban mért

aortaatméréhoz képest =50%-os szlikiilet észlelhetd, még lla C
akkor is, ha az invazivan mért peak-to-peak gradiens <20 Hgmm,

amennyiben technikailag kivitelezhetd.

A katéteres kezelés (stentelés) megfontolandé olyan normotenziv
betegeknél® akiknél a noninvazivan mért gradiens emelkedett

és ez invaziv méréssel is (peak-to-peak gradiens =20 Hgmm)
igazolhato, amennyiben technikailag kivitelezhetd.

A katéteres kezelés (stentelés) megfontolhaté olyan normotenziv
betegeknél, akiknél a diaphragma magassagaban mért
aortaatmérdéhoz képest =50%-os sziikiilet észlelhetd, még 11b C
akkor is, ha az invazivan mért peak-to-peak gradiens <20 Hgmm,
amennyiben technikailag kivitelezhetd.
*Ajanlasi osztaly; *Evidenciaszint.
Jobb kar ambulans vérnyomasmérést kell figyelembe venni a hiperténia diagnosztizaldsahoz.
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5.abra. Coarctatio és re-coarctatio kezelése

’ Coarctatio és re-coarctatio kezelése ‘

v

[ Artérids hipertonia? j

Nem l llgen

[ Peak-to-peak gradiens 220 Hgmm® ][ Peak-to-peak gradiens 220 Hgmm?® ]
Nem l Igen Nem l Igen

Intervencio

lla

[ Aortaszikilet 250%¢ j [ Aortaszikillet 250%¢ ]

Nem Igen Nem Igen

Intervencid Intervencid

lla

Konzervativ kezelés

*Jobb kar ambulans vérnyomasmérést kell figyelembe venni a hiperténia diagnosztizalasihoz.
bInvaziv Gton mérve; A rekesz magassagiban mért aorta dtméréhéz képest
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Mivel a coarctatio nem tekinthetd az aortalokalizalt betegségének, figyelembe kell venni a
kapcsolodo elvaltozasokat is, amelyek strukturalis beavatkozast igényelhetnek:
+ Szignifikans aortabillenty(i-szikiilet vagy regurgitacio (BAV).
* Aortaascendens aneurysma, amelynek atmérdje meghaladja az 50 mm-t vagy ha a
tagulat gyors progressziot mutat.
* Aneurizma és alaneurizma a korabbi CoA helyén.
* A Willis-kor tiinetes vagy nagy méretl aneurizmaja.
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Javaslatok a kovetéshez

Minden CoA-ban szenvedo beteget rendszeresen, legalabb évente kovetni kell. Az aorta
képalkotasa (lehetéleg CMR-rel) sziikséges a mitétet vagy intervenciot kdvetd anatomiai
allapot és a komplikiciok felmérése céljabol (restenosis, aneurizma, alaneurizma).
Képalkotd vizsgalatra altalaban 3-5 éves intervallumokban van sziikség, de ez fiigg a
kiindulasi patologiatdl is. Reziduumok, kovetkezmények és szovédmények a kovetkezdk:

* Az artérias hipertonia orvosi kezelésének az ESC Iranyelveit kell kovetnie.

* A kitjulo vagy reziduilis CoA indukalhatja, vagy felerdsitheti a szisztémas artérias
hipertoniat és annak szévédményeit.

* Az aortaascendens vagy az intervencié helyén kialakuloé aneurizma, ruptira
révén a haldlozasi kockazatot néveli. Foltplasztika (pl. Dacronnal) esetén magas a
foltmentén kialakulé aneurizmak kocazata, mig a graft interpozitumok esetében az
alaneurizma gyakoribb, mindketétt képalkoto vizsgalattal rendszeresen kévetni kell.

« Figyelmet igényel a BAV, a mitralis billentyiibetegség, korai koszoriér-betegség, és
a Willis-kdr-aneurizma (tiinetmentes betegeknél a rutinszer( sziirés nem ajanlott).

2.9 Aortopatiak
MARFAN-SZINDROMA ES KAPCSOLODO OROKLODS MELLKASI
AORTABETEGSEGEK

Diagnosztikus kivizsgdlds

A Marfan-szindroma diagnézisa a Genti-kritériumokon alapul és jellemzdje az aortagyok-
aneurizmal/disszekcid és a szemlencse-ektopia. A tobbi 6rokolt mellkasi aortabetegségre
(HTAD) jellemzd kritériumok kevésbé jol meghatarozottak. Génpanel-tesztelés hasznos a
diagnozis megerdsitéséhez és a kezelési terv felallitisahoz. A mutaciok eléfordulsi aranya
szindromas formakban magasabb (>90%) mint nem szindromas formakban (20-30%).
Amennyiben patogén varians azonosithato, a rokonok (tiinetmentes) genetikai sziirése is
elengedhetetlen a korai és megfeleld kezelés érdekében.

* Szivultrahang-vizsgalattal az aortagyok értékelése mellett meg kell itélni az annulus,
sinus, sinotubular junctio, disztalis aortaascendens, iv, és a mellkasi aortadescendens
szintjében is az atmérdket. Felnétteknél a mérést végdiasztoléban érdemes végezni.
A kapott értékeket az egyén életkorara, nemére és testméretére kell korrigalni
standardizalt normogram alapjan. Ertékelni kell a billentylimorfolégiat (mitralis
billenty(iprolapsus, BAV) és funkciot, valamint a PDA jelenlétét. A LV-dimenziok és
funkcidé mérését az altalanos ajanlasoknak megfeleléen kell végezni.

* CMR vagy CCT angiografiat a fejtél a medencéig, kiindulaskor minden betegnél el
kell végezni, ezzel képet alkotva a teljes aorta és a nagyerek allapotardl. Az aorta
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atmérdinek mérése mellett a aorta/vertebrdlis artéridk tortuozitasa is fontos
diagnosztikus és prognosztikus informacio.

Gydgyszeres terdpia

Bar a mortalitdsi vagy disszekcios rata csokkenését egyetlen vizsgalattal sem sikeriilt
megallapitani, a béta-blokkolok maradtak a gyogyszeres kezelés alappillérei Marfan/
HTAD-betegeknél csokkentve a fali nyiréeréket és az aortaatmérék novekedését.
Fontos a szigor( vérnyomascsokkentd kezelés, amelynek célja, hogy a 24 6ras ambulans
szisztolés vérnyomas 130 Hgmm alatt legyen (110 Hgmm aortadisszekcios betegeknél), bar
nincsenek erre vonatkozo adataink a vérnyomas kiiszobértékének megallapitasara. ARB-k
tobb vizsgalatban sem bizonyultak superiornak a béta-blokkolokhoz képest Gnmagukban
vagy a béta-blokkolok mellett adva, de alternativanak tekintheték béta-blokkolora
intolerans betegeknél. Mivel nem Marfanos HTAD-ben nem végeztek orvosi vizsgalatokat,
a gyogyszeres kezelést altalaban a Marfanban szerzett adatok alapjan végezhetjiik.

Intervencid indikdcioi
Lasd az aortopatidkrol szol6 ajanlasi tablazatot.

Javaslatok a kovetéshez
Egész életen at tartd és rendszeres multidiszciplinaris kovetésre van sziikség szakértdi
centrumban. A szivultrahang és a CCT/CMR az elsédleges vizsgalati technikak.

BICUSPIDALIS AORTA BETEGSEG

Diagnosztikai kivizsgalashoz lasd a Marfan-szindrémat.

A beavatkozas indikacioihoz lisd az aortopatiakrol szol6 ajanlasi tablazatot.

Az AR kezelésével kapcsolatban lasd, az ESC Iranyelveket a szivbillentylbetegségek
kezelésérdl.

TURNER-SZINDROMA
Diagnosztikai kivizsgalashoz lasd a Marfan-szindromat.
A beavatkozas indikacioihoz lasd az aortopatiakrol sz6l6 ajanlasi tablazatot.
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Ajanlasok az aortamiitéthez aortopatiakban
Ajanlasok Osztily*
A) Marfan-szindréma és HTAD

Fiatal betegeknél, akikél Marfan-szindroma vagy HTAD all fenn
aortagyok-tagulattal és haromtasakos aortabillenty(ivel, az
aortabillenty( korrekcidja javasolt, amely reimplantaciéval |
vagy aorta-anuloplasztikaval torténhet, amennyiben tapasztalt
sebészek végzik.

Miitét javasolt minden olyan Marfan-szindrémds betegnél, akiknél
az aortagyok-betegségben az aorta sinus maximalis atméréje |
=50 mm.©

Miitét megfontolandé minden olyan Marfan-szindromds betegnél,
akiknél az aortagyok-betegségben az aorta sinus maximalis lla
atmérdje =45 mme és egyéb rizikdfaktorok esetén.?

Miitét megfontolandé TGFBRI- vagy TGFBR2-mutaciéban
szenvedd betegeknél (koztiik Loeys—Dietz-szindroma) lla
akiknél az aorta sinus maximalis atmérdje =45 mm*

Bicuspidalis aortabetegség

Aortam(itét megfontolando, ha az aortaascendens:
* =50 mm bicuspidalis billenty(i mellett és egyéb
rizikofaktorok® vagy coartatio esetén.
* =55 mm minden egyéb beteg esetén.

lla

Turner-szindroma

Az aortagyok és/vagy aortaacendens elektiv miitéte

megfontolandé Turner-szindromdban szenvedd 16 évesnél

idésebb néknél, akiknél az aortaascendens indexalt mérete lla
>25 mm/m? és az aortadisszekcionak egyéb kockazati tényezoi

is vannak.f

Az aortagyok és/vagy aorta acendens elektiv miitéte

megfontolhaté Turner-szindrémdban szenvedé 16 évesnél idésebb

néknél, akiknél az aortaascendens indexalt mérete IIb
>25 mm/m? és az aortadisszekcionak nincsenek egyéb kockazati

tényezoi.f

Szint®
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*Ajanlasi osztaly; ®Evidenciaszint; “Szélséséges BSA-értékek esetén az ajanlott cut-off hatar
megfelelé médositast igényelhet; ‘Csaladi anamnézisben aortadisszekci6 eléfordulasa alacsony
atmérdvel (vagy spontan vaszkularis disszekcié az anamnézisben), progressziv AR, terhesség-
vallalasi terv, nem kontrollalt hiperténia, és/vagy az aortaatmérd ndévekedési iiteme >3 mm/
év (ismételt mérések alapjan, ugyanazt az EKG kapuzott képalkoté technikat alkalmazva és az
aorta ugyanazon szintjén mérve side-by-side dsszehasonlitassal és mas képalkoté vizsgalattal
is megerdsitve); °Csaladi anamnézisben aortadisszekcié eléfordulasa alacsony atmérdvel,
terhességvallalasi terv, szisztémas hipertdnia, és/vagy az aorta atmérd novekedési Uteme
>3 mm/év (ismételt mérések alapjan, ugyanazt az EKG kapuzott képalkoté technikat alkalmazva
és az aorta ugyanazon szintjén mérve side-by-side Osszehasonlitassal és mas képalkotd
vizsgélattal is megerdsitve); ‘BAV, aortaascendens elongaciéja, CoA, és/vagy hiperténia.

2.10 Jobb kamrai kiaramlasi palya obstrukcio
Diagnosztikus kivizsgalas

* TTE: Az RV mérete, alakja és funkcioja értékelhetd és becsiilhetd az RV kiaramlasi

palya obstrukciojanak mértéke (Doppler-ultrahanggal), illetve a sziikilet szintje,
amely lehet infundibuléris, billenty(i, PA-féag és PA proximalis dgak. Az RV volumének
és EF meghatarozasahoz, a CMR megbizhatobb technika. Az aramlisi sebesség és
a nyomasgradiensek kozotti osszefiiggés csak diszkrét szlikiilet esetén pl.: izolalt
valvularis PS megbizhatd. Normalis RV-funkcié és normalis transvalvularis aramlas
esetén az RVOTO akkor tekinthetd silyosnak, ha a gradiens >64 Hgmm. Ha
a szikilet elongalt, vagy egymast kdvetéen tobb mint egy sziikiilet van jelen (pl.
subvalvularis és valvularis), a Bernoulli-egyenlet alkalmazasa a nyomasgradiensek
talértékeléséhez vezet. A TR Doppler aramlasi sebessége megbizhatobb becslést ad
az RV-nyomasokrol és eziltal az RVOTO sulyossagarol.

CMR és CCT gyakran nyuijt fontos tovabbi informaciot az obstrukcio szintjeinek
azonositasara (infundibularis, konduit, vagy PA-agak), a RV-volumenek, pulmonalis
annulus, kiaramlasi palya és artérias dimenziok, és a pulmonalis véraramlas meghata-
rozasara. CMR és CCT a valasztandé modszer a pulmonalis dilatacio és a periférias
PS abrazolasara is.

Szivkatéterezésre lehet néha sziikség az obstrukcio mértékének, sllyossaganak és
szintjének meghatarozasara (pl. kettds osztatu JK).

Intervencio indikacioi
Az intervenci6 indikacioi 6sszefoglalva az ajanlasi tablazatban és 6. abran.
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Intervenci6 indikaciéi jobb kamrai kiaramlasipalya-obstrukciéban
Ajanlasok Osztily”  Szint®

Valvularis PS-ben, ballonos valvuloplasztika a valasztandé eljaras,
ha az anatémia erre alkalmas.

1 C

Amennyiben billenty(icserére nincs sziikség, az RVOTO barmely
szintjén javasolt a beavatkozas a tlinetektdl fiiggetleniil, ha | (o)
sulyos a sz(ikiilet (Doppler cstcsgradiens >64 Hgmm?©).

Ha a miitéti billenty(icsere az egyetlen lehetség, akkor sulyos
billenty(isz{ikiiletben szenvedd, tiinetes betegeknél a miitét | (o)
javasolt.

Ha a miitéti billenty(icsere az egyetlen lehet&ség® olyan
betegeknél, akik tiinetmentesek és sulyos billentyisziikiletben
szenvednek, akkor a miitét javasolt az alabbiak koziil egy vagy
tobb jelenléte esetén:
* Terhelhet&ség objektivan mérthetd csokkenése. | C
* Romlé RV-funkcié és/vagy TR legalabb kozepes szintii
progresszidja.
* RVSP >80 Hgmm.
* Jobb-bal sént kialakulasa ASD-n vagy VSD-n keresztiil.

A beavatkozas megfontolandé olyan betegeknél, akiknél a
Dopplerrel mért cstcsgardiens <64 Hgmm és az alabbiak koziil
egy vagy tobb jelenléte esetén:
* PS-hez kéthetd tiinetek. Illa C
* Romlé RV-funkcio és/vagy a TR legalabb kozepes szinti
progresszidja.
* Jobb-bal sont kialakuldasa ASD-n vagy VSD-n keresztiil.

A periférias PS esetén, a tiinetektdl fiiggetlendil,
katéterintervencios kezelés megfontolandé az atmérd szlikiilete
>50% és RVSP >50 Hgmm és/vagy ezzel 6sszefiiggd csokkent
tiidéperfizio van jelen.

lla C

*Ajanlasi osztaly; *Evidenciaszint.

<A TR sebessége alapjan becsiilt RVSP-nek meg kell erésitenie a siilyos PS-t.

9A beavatkozashoz sziikséges kiiszobérték magasabb, ha billentylipotlésra van sziikség, mivel
figyelembe kell venni a hossz tavii kockazatokat is, példaul endocarditis vagy mas okbol
miibillenty-diszfunkci6 alakul ki és reintervencio sziikséges.

©ESC
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6. abra. Jobb kamrai kiaramlasipalya-obstrukcié kezelése

| Jobb kamrai kiaramlasipalya-obstrukcio kezelése |

v

( Cslicsgradiens 264 Hgmm? j
Nem l l Igen
Alabbiak koziil egy: Az intervenciohoz sziikséges
* RVOTO-hoz kéthetd tiinetek a billentydi cseréje?
* RV-funkeié 4 + TR 1
* ASD/VSD keresztiil J-B-sont Nem l Igen
Nem Igen Intervencid® a tiinetektd|
fiiggetlendl
Kovetés Intervencié®™
lla [ Tiinetesség? j
Nem Igen
y
Alabbiak kéziil egy: Intervencié
* Terhelhetdség ¢

* RV-funkeié ¢ + TR t
* RVSP >80 Hgmm
* ASD/VSD keresztiil J-B-sont

Nem Igen

Kovetés Intervencio

*Periférias PS-ben, tiinetektdl fiiggetleniil, katéterintervencios kezelés megfontolandd, ha az atmérd >50%-kal
szlikiilt és az RV szisztolés nyomas >50 Hgmm és/vagy ehhez kothetSen csokkent tiidéperfuzo igazolhato;
®Valvularis PS-ben, a ballonos valvuloplasztika a vilasztandé intervencio, ha az anatomia ezt lehetévé teszi.
ASD = pitvari septumdefektus; TR = tricuspidalis regurgitacio; |-B = jobb-bal; RV = jobb kamra; RVOTO =
jobb kamrai kidramlasi palya obstrukcio; RVSP = jobb kamrai szisztolés nyomas;

VSD = kamrai septumdefektus.

©ESC
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Javaslatok a kovetéshez

RVOTO-ban szenvedd betegeknél rendszeres szivultrahangos képalkotas mellett, egész
életen at tartd rendszeres kovetés sziikséges. A kontrollok gyakorisaga az elvaltozas
stlyossagatol fiigg, de a legtobb betegnél évi egy vizit sziikséges. Miitétet vagy katéteres
intervenciot kévetden, rezidualis PR miatt a betegeknél egy késébbi életszakaszban
még reintervenciora lehet sziikség, amennyiben tiinetessé valnak vagy progressziv RV-
tagulat vagy -diszfunkcio alakul ki. Enyhe valvularis vagy enyhe rezidualis PS-ben szenvedd
betegeket elegendd 5 évente kdvetni.

2.11 Ebstein-anomalia
Diagnosztikus kivizsgalas

* Mellkasrontgen segitséget nyujt a szivméret valtozasanak nyomon kdvetésében.

* TTE-vizsgalat informaciot nyujt: a TV-anatomiardl és -funkciordl; a septalis vagy poste-
rior vitorla apikalis disztilis elmozdulisardl (felnéttekben =0,8 cm/m? BSA); anterior
vitorla méretérdl; a septalis vagy posterior TV-vitorla fesziilésérdl és a kiilonbozé
valamint az RVOTO-rdl és a jarulékos léziokrol.

* CMR mivel korlatlan szam{i nézetet biztosit a kitagult jobb kamra, az RV-funkci6 és a
TV-funkcid értékeléséhez és kvantifikalasihoz, mitét eldtti és utani felméréshez igen
hasznos vizsgalati modszer.

Intervencio indikacioi
Ajanlasok az intervenciéhoz Ebstein-anomaliaban
Ajanlasok Osztily”  Szint®
Miitéti indikaciok
Miitéti korrekcio javasolt sulyos TR-ben szenvedd betegeknél,

akiknél tiinetek jelentkeznek vagy a fizikai terhelhet&ség | C
objektiv romlasa igazolhato.

Javasolt, hogy a miitéti korrekciot olyan kongenitalis sebész

végezze, akinek tapasztalata van Ebstein-m(itétekben. ! c
Amennyiben TV-mitét indikalt, a billenty(im(itét idépontjaban az
ASD/PFO-zaras is javasolt, ha az varhatéan hemodinamikailag jol | C

toleralhaté.

A miitéti korrekcio a tiinetektdl fiiggetleniil megfontolando
tlinetes betegeknél, progressziv jobb kamrai tagulat vagy RV Ila C
szisztolés funkcié romlasa esetén.
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Intervencios ajanlasok Ebstein-anomaliaban (folytatas)
Ajanlasok
Katéterintervencié6 javaslatai

Tinetes aritmiakban vagy az EKG alapjan preexcitacioban
szenvedd betegeknél elektrofiziolégiai vizsgalatat, majd ha
lehetséges ablacios terapia vagy ha szivmiitét tervezett, akkor az
aritmia mitéti ellatasa javasolt.

Dokumentalt szisztémas embolizacié esetén, amelyet vélhetéen
paradox embolizacié okozott, megfontoland6 az ASD/PFO
eszkozos zarasa, de az intervenciod eldtt alapos kivizsgalas
sziikséges, hogy kizarjuk az RA-nyomas novekedését vagy a
perctérfogat csokkenését.

Ha a cianézis (nyugalmi oxigénszaturacié <90%) a vezetd
probléma, az ASD/PFO izolalt eszkdz6s zarasa megfontolhaté de
az intervencio eldtt alapos kivizsgalas sziikséges, hogy kizarjuk az
RA-nyomas ndvekedését vagy a perctérfogat csokkenését.

*Ajanlési osztaly; *Evidenciaszint.

Javaslatok a kovetéshez

Specidlis ACHD kozpontokban minden betegnél rendszeres (legalabb évente torténd)

Osztaly?

lla

Ib

Szint®

©ESC

kovetésre van sziikség. A miitét utani tipikus rezidualis rendellenességek a perzisztalé vagy

Uj keletli TR, illetve a billentylicsere utan gyakori szovédmény az RV vagy LV elégtelenség,

a rezidudlis pitvari sontok, aritmidk és magas foku AV-blokk. Ismételt beavatkozas valhat

sziikségessé visszatérd TR és miibillenty(i-elégtelenség esetén.

2.12 Fallot-tetralogia
Rekonstrukeion atesett betegek diagnosztikus kivizsgalasa

* TTE segitségével értékelhetd a rezidualis RVOTO és PR, rezidualis VSD, RV- és
LV-méret és -funkcio, TR, RV-i nyomas, aortagyok mérete, és az AR. Strain-

mérések hasznosak lehetnek az elektromechanikus disszinkronia mértékének

szamszer(isitésében.

* CMR a valasztandé moddszer az RV-volumenek és -funkcio, PR, PA-méret, -alak és

-tagulat, infundibulum, aortaascendens értékelésére, a nagyerek vagy conduitek

vizsgalatara. A késéi gadoliniumhalmozas alkalmas fibrézis kimutatasara, amelynek

kiterjedése osszefiiggést mutat a VT és SCD egyéb rizikofakoraival. A Tl-mapping-

nek egyre inkabb szerepe lehet.
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* CCT informaciot nyujt a koszoruerekrdl (kiildnésen fontos az erek anatomiai
viszonyanak megitélése az RVOT-val TPVI vagy miitét el6tt), conduit kalcifikacio
mértékeérd| (perkutan billenty(intervencio), és a nagy aortopulmonalis kollateralisok
(MAPCA:) jelenlétérdl. CCT alternativanak tekinthetd az RV kvantifikalasara azoknal
a betegeknél, akik MR-re nem alkalmasak (pl. nem MR kompatibilis pacemaker je-
lenléte).

» CPET segit a reintervencio idézitésében és prognosztikai informaciot nyujt.

* Holter-monitorizalds, event recorder, és EP-kivizsgdlas sziikséges lehet egyes
betegeknél (magas kockazat, feltételezett vagy klinikai aritmia, és/vagy RVOT
reoperaci6 elétt). Az indukalhaté sustained VT prognosztikus informaciot nydjt a
klinikai VT-rél és SCD-rél.

*+ Szivkatéterezés azokra a betegekre javasolt korlatozni, akik katéteres beavatkozason
esnek at (pl. disztalis PA-sz(ikiilet megoldasa, transzkatéteres billenty(iimplantacio)
vagy a noninvaziv vizsgalataik ellentmondasos eredményel zarultak. TPVI-t
megelézden koronarografia ajanlott a koszoruerek vs. jobb kamrai kidramlasi palya
anatomiai viszonanyak tisztdzasara.

Intervencio indikacioi rekonstrualt betegeknél
Ajanlasok az intervenciéhoz rekonstrualt Fallot-tetralégiaban
Ajanlasok Osztily”  Szint®

Pulmonalis billenty(icsere javasolt tiinetes betegeknél sulyos PR*

és/vagy legalabb kézepes RVOTO esetén.? ! ¢

Nem nativ kiaramlasi palyaval rendelkezé betegeknél,®
katéterintervencié (TPVI) részesitendd elényben, ha technikailag 1 C
kivitelezhetd.

Pulmonalis billenty(icsere megfontolandé tiinetmentes betegeknél
sulyos PR és/vagy legalabb kézepes RVOTO és az alabbi
kritériumok legalabb egyikének megléte esetén:
* Terhelhetdség objektiv csdkkenése.
* Progressziv RV-tagulat RVESVi =80 ml/m? és/vagy RVEDVi lla C
=160 ml/m?* és/vagy a TR progresszidja legalabb kozepes
mértékig.
* Progressziv RV szisztolés diszfunkcio.
* RVOTO >80 Hgmm RVSP-vel.

VSD-zaras megfontolandé azoknal a betegeknél, akiknél
rezidualis VSD és jelentSs LV-volumenterhelés lla (o)
all fenn, vagy ha a betegnél pulmonalis billenty(imiitét tervezett.

©ESC
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Ajanlasok az intervenciohoz rekonstrualt Fallot-tetralégiaban (folytatas)
Ajanlasok Osztaly*  Szint

Azoknal a betegeknél, akiknél sustained VT jelentkezett és
akiknél pulmonalis billentyim{téti implantacié vagy transzkutan
billentylibeiiltetés tervezett, preoperativ eletrofizioldgiai

2 i 2 .. 2 P lla C
katéteres feltérképezés és a VT-hez kdthetd anatomiai
isthmusok (strukturak) ablaciéja megfontoland6 a mitét elétt
vagy soran.

Elektrofizioldgiai vizsgalat, koztiik programozott elektromos

stimulacié megfontolandé a SCD rizikobecslése céljabdl olyan

betegeknél, akiknél egyéb rizikdfaktorok is fennallnak (LV/RV lla Cc
diszfunkcio; nonsustained, tiinetes VT; QRS-idétartam =180 ms,

kiterjedt RV-hegesedés CMR-en).

Az ICD-implantacié megfontolandé egyes TOF-betegeknél, akik

SCD szempontjabol tobb rizikéfaktorral rendelkeznek, koztiik

LV-diszfunkcid, nonsustained, tiinetes VT, QRS-idétartam lla (o)
=180 ms, kiterjedt RV hegesedés CMR-en, vagy programozott

elektromos stimulacié soran kivalthato VT.

Katéterablacio vagy sebészi ablacié (miitét soran) megfontolhato

a tiinetes, sustained monomorf VT esetén az ICD-terapia

alternativajaként. Feltételek: mindkét kamrafunkcié megtartott,

és a beavatkozast nagy tapasztalattal rendelkezdé kozpontban 1Ib Cc
végzik, illetve teljesitik a megéllapitott ablacios végpontokat

(pl. nincs indukalhatoésag, ablacios vonalakon keresztiil vezetési

blokk).
*Ajanlési osztély; *Evidenciaszint; “Regurgitécios frkaci6 CMR-rel >30-40%.
dCsucssebesség>3 m/s; *Azok a betegek, akiknél korabban RVOT miitétet végeztek homograft alkal-
mazasaval szarvasmarha jugularis vénagraftok, bioprotézisek, /conduit-ek; ‘Ismételt mérések alapjan
megerdsitve.

©ESC

Elektrofiziologiai vizsgalat és implantalhaté kardioverter defibrillator indikaciéi
ICD-implantacié javasolt a SCD szekunder prevenciéja céljabdl (szivmegallas vagy sustained VT
uténi betegek) (IC ajanlas). A ICD-implantacié primer prevencios célzattal ellentmondasos
maradt, és idedlis rizikostratifikicios rendszert eziddig nem alakitottak ki. Azoknal a
betegeknél, akiknél ismeretlen eredet(i syncope zajlott és csokkent kamrafunkcié vagy
SCD egyéb rizikotényezdi is fennallnak hemodinamikai és EP-kivizsgalast kell végezni.
Reverzibilis okok hianyaban az ICD-implantacié megfontolando.
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Javaslatok a kovetéshez

Minden TOF-os beteg élethosszig tarto, rendszeres kardiologiai kovetés javasolt. Minden
betegnél rendszeres id6kozonként CMR-vizsgilatot kell végezni, az észlelt patoldgiatol
fliggéen.

Késdi komplikaciok:

Az

PR: transzanularis foltplasztikat kévetdn szinte minden esetben szignifikans PR-val
kell szamolni, amely végiil tiinetes RV-tagulathoz és -diszfunkciohoz vezethet.
Rezidualis RVOTO eléfordulhat az infundibulum, pulmonalis billentyi és a pulmonalis
fétorzs, valamint a jobb és bal pulmonalis dgakon.

Rezidudlis VSD-t okozhat a részelges foltdehiszcencia vagy az inkomplett zaras a
miitét idépontjaban; LV-volumenterheléshez vezethet.

Aortakomplikiciok évekkel az elsé miitéti korrekciot kévetden is eléfordulhatnak,
ezek kozé tartozik a progressziv aortadilatacio és az AR (ritkan aortadisszekcio).
RV-és LV-diszfunkcio/szivelégtelenség kialakulasa jellemzéen a régota fennalld
szabad pulmonalis regurgitatio és/vagy sulyos jobb kamrai kiaramlasi obstrukcid
szovédménye. Szignifikans TR fordulhat elé RV-tagulat kovetkeztében, amely tovabbi
RV-dilataciot okoz. LV-tagulat hosszan tartd palliativ artérias sontok, rezidualis
VSD-k és/vagy AR kovetkeztében alakulhat ki.

RV- és LV-diszfunkcio oka is lehet a korrekciot megelézd régota fenndllé ciandzis

és/vagy korrekciods soran az inadekvat szivizomvédelem, karos kamra-kamra interakciok,
elektromechanikus disszinkronia és koszoriér-rendellenességek.

Pitvari/kamrai aritmiak és SCD: Barmilyen kamrai aritmiahoz és SCD-hez kapcsolodd
lehetséges rizikofaktorok: QRS-idétartam =180 ms, LV-szisztolés vagy diasztolés
diszfunkcio, és EP-teszt soran indukalhatd VT.

Endocarditis mind miitéti, mind perkutan PV-korrekcié utan eléfordulhat.

2.13 Pulmonalis atresia kamrai septumdefektussal
Diagnosztikus kivizsgalas

TTE: A taldlt elvaltozasok korrigalt betegeknél a korrekcid tipusatol fiiggnek.
Nem korrigalt betegeknél nem lathatd kozvetlen dramlas az RV iranyabol a PA-
ban, azonban t6bb helyen folyamatos aramlast lehet latni Color Dopplerrel, amely
MAPCA-nak megfelelnek.

CMR, CCT és szivkatéterezés alkalmas a pulmonalis artéridk méretének és
vérellatdsanak feltérképezéséhez, a MAPCA-k megitéléséhez és hemodinamikai
stitusz felméréséhez. Korrigilt betegeknél a CMR a TOF betegekhez hasonld
kérdések megvalaszolasara alkamas (RV-volumen és -funkcio, PR, a PA-k mérete,
alakja és kiterjedése, és az aortaascendens mérete, és rezidualis sontaramlas
[Q,Q). 3D rotacios angiografia és a 3D-s rekonstrualt képalkotas, ugymint a
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rontgenatvilagitds és magneses rezonancia soran képzett fzios képalkotas segitséget
nydijt a preciz értékelésben.

Intervencio indikacioi

Fallothoz hasonléan transzanularis folttal rekonstrudlt betegek kovetéséhez és
intervencioihoz, lasd a 2.12. fejezetet; RV-PA billenty(s conduit alkalmazasaval korrigalt
betegeknél lasd a 2.16. fejezetet.

Pulmoanalis atresia + VSD-ben szenvedd betegeknél, akik rekonstrukcio nélkiil vagy
korabbi palliativ beavatkozasoknak készénhetéen megélik a felnSttkort felmeriilhetnek
még a modern miitéti vagy intervencios beavatkozasok. Azoknal a betegeknél, akiknél
megfeleld méretii, 6sszefolyd PA-k vagy akiknél nagy méret(i, anatomiailag unifokalizacidra
alkalmas MAPCA-k vannak és nem alakult ki stlyos pulmonalis vaszkularis betegség a
protektiv stenosis kovetkeztében, megfontolandé a miitét. Sok nem rekonstrudlt beteg
ugyanakkor, féként a pulmonalis érrendszer komplexitisa miatt nem alkalmas tovabbi
miitétre. Fontos mérlegelni, hogy mikozben a szivsebészeti beavatkozas javithat a klinikai
allapoton vagy prognozison (ez utdbbi mindossze feltételezés), ugyanakkor a mortalitas
egyik f6 oka is.

stentelését az adekvatabb pulmonalis véraramlas el8segitésére. MasfelSl sulyos
vérkopéstdl szenvedd betegek esetén a rupturalt kollateralis erek zarasara (coiling) lehet
sziikséges.

Javaslatok a kovetéshez

Pulmonalis atresia + VSD-ben szenvedd betegeket rendszeresen (legalabb évente egyszer)
kell kévetni. A cianézissal Osszefiiggd tobbszervi érintettség kezelésére, lisd a 1.3
fejezetet.

2.14 Nagyér-transzpozicié

ATRIAL SWITCH-MUTET
Diagnosztikus kivizsgalas
* TTE informaciot nyujt a szubpulmonalis és a szisztémas kamrak méretérdl és szisz-

tolés funkcidjardl, a szubpulmonalis kiaramlasi palya obstrukciordl, TR-rél, a pitvari
tereléfoltok (atrial baffles) defektusarol (leakage) vagy obstrukciojarol, ésa pulmonalis
vénas visszaaramlasrol. A PH jelei gyakran alig mutatkoznak: interventricularis
septum csokkent vastagodasa szisztoléban, a szubpulmonalis kamra D jelének a
megsziinése és a rendellenesen tagult PA. TOE hasznos a terel6csatornak (baffles)
vizsgalatara.
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* CMR megbizhatobb és robusztusabb kvantitativ értékelést nydijt a szivultrahanghoz
képest a szisztémas RV szisztolés funkciorol és a pitvari terel6foltok (baffles) atjar-
hatosagarol. A nagy artéridk mérete megbizhatéan mérhetd; egy rendellenesen
tagult PA és/vagy tag subpulmonalis LV PH-ra utalhat. Baffle leak-hez kothetd sont
kvantifikalhatd (QP:QS). A szisztémas RV késéi gadolinium halmozasanak prog-
nosztikus értéke van a beteg kimenetelében. A cava csatornahoz kotheté tereléfolt
stenosis vagy defektus kizarasa elengedhetetlen PM/ICD implantacié vagy Gjabb
elektroda behelyezése elétt.

+ CPET fontos vizsgilat a terhelhetéségi kapacitas és kronotop inkompetencia
felméréséhez, a hosszmetszeti utankdvetésben elengethetetlen. Emellett ,,leleplez-
heti” a nyugalmi allapotban tiinetmentes tereléfolt defektusat, a terheléskor jelent-
kezd deszaturacio alapjan.

* Holter-monitorizalas, event recorder, és EP-tesztelés javasolt bizonyos betegeknél
ha bradycardiara és/vagy tachyaritmiara van gyanu.

* Szivkatéterezés indokolt, ha a noninvaziv vizsgilatok nem vezetnek eredményre vagy
ha a PH gyanu vizsgalatot igényel.

Gyogyszeres kezelés

o Szisztémas RV-szisztolés diszfunkcio: Nincsenek adatok, amelyek alatimasztanak,
hogy az ACE-gatlok, ARB-k, béta-blokkolok vagy aldoszteron-antagonistak
6nmagukban vagy kombinacioban javitjik a kimenetelt. Nem tehetd ajanlas.

+ Szisztémas RV-elégtelenség: Szivelégtelenség tiinetei esetén a diuretikumok mér-
séklik a tiineteket. Bar a szisztémas RV-s betegeknél nem bizonyitott, hogy a sziv-
elégtelenség hagyomanyos terapidja el6nyds hatdsu, tobb tiinetes betegek szamara
kedvezd lehet a szivelégtelenség , klasszikus” terapiaja.

o Aritmia: A szivfrekvencia lassito gyogyszereket koriltekintéen kell alkalmazni, mivel
ezek a betegek bradycardia és sinuscsomo-betegségre hajlamosak.

* PH: Gyogyszeres kezelés megkezdése el6tt tisztazni kell a PH pontos mechanizmusat.
A pitvari switch miitétet kévetSen a késéi posztkapillaris pulmonalis hipertonia
gyakori, amelynek kovetkeztében a specifikus pulmonalis vazodilator terapia ellen-
javallt.
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Intervencid indikacioi

Ajanlasok az intervenciéhoz atrial pitvari miitétet kovetéen nagyér-

transzpoziciéban

Ajanlasok

Muitéti beavatkozas indikacioi

Azoknal a tiinetes betegeknél, akiknél pulmonalis vénas pitvari

obstrukcid all fenn sebészi rekonstrukcié (katéterintervencio
ritkan lehetséges) javasolt.

Terel&folt-sziikiilet miatt, tiinetes betegeknél, akik
katéterintervenciora nem alkalmasak miitéti korrekcié javasolt.

Terel&folt-defektus miatt, tiinetes betegeknél, akik katéteres
zarasra nem alkalmasak miitéti korrekcié javasolt.

Sulyos, szisztémas (tricuspidalis) AV-regurgitacioban szenvedd
betegeknél, jelentés kamrai szisztolés diszfunkcié hianyaban,
a billentyiikorrekcié vagy csere megfontolandé a tiinetektdl
fiiggetleniil.

Felnéttekben a PA band kialakitasa, pitvari switch miitétet
megel6zéen a szubpulmonalis kamra (LV) kondicionalasa céljabol
nem ajanlott.

Katéterintervencio indikacioi

TerelSfolt-sziikiilet miatt, tiinetes betegeknél stentelés ajanlott,
amennyiben ez technikailag megoldhaté.

Terel6folt-defektus miatt, tiinetes betegeknél, ha nyugalmi

vagy terhelésre jelentkezd cianoézis alakul ki vagy paradox
embolizacié (erds gyanuja) all fenn, stentelés (fedett) vagy
eszkozos zaras javasolt, amennyiben ez technikailag megoldhaté.

Terel&folt-defektus miatt, ha betegeknél B-J-sont kovetkeztében
tlinetek jelentkeznek, stentelés (fedett) vagy eszkozds zaras
javasolt, amennyiben ez technikailag megoldhato.

Terel&folt-defektus miatt, ha a tiinetmentes betegeknél B-)-
sont kovetkeztében szamottevd kamrai volumenterhelés alakul
ki, stentelés (fedett) vagy eszkdzos zaras megfontolando,
amennyiben ez technikailag megoldhaté.

Tereldfolt-defektus miatt azoknal a betegeknél, akiknek PM/ICD
implantaciora van sziikségiik, a defektus zarasa céljabol fedett stent
alkalmazasa megfontolandd, amennyiben ez technikailag megoldhato,
még a transzvénas elektrodak bevezetését megelézéen.

Osztaly*

lla

lla

lla

Szint

©ESC
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Ajanlasok az intervenciéhoz pitvari switch miitétet kovetéen nagyér-
transzpoziciéban (folytatas)

Katéterintervencié indikacioi (folytatas)

Tereléfolt-sziikiilet miatt, tiinetmentes betegnél stentelés

11} C

megfontolhaté, amenniben ez technikailag megoldhaté.

*Ajanlasi osztély; *Evidenciaszint.

Javaslatok a kovetéshez
Minden beteget legalabb évente latni kell. Kdvetkezé késdi kompikaciokra kell figyelni:

Szisztémas RV-diszfunkcio és -elégtelenség.

Szekunder progressziv TR (szisztémas AV-billenty().

Bradycardia és kronotop inkompetencia a sinusritmus elvesztése kovetkeztében; az
AV-atvezetés altaldban ép.

Supraventricularis tachyaritmia, tipikusan cavotricuspidalis isthmus-dependens
flutter, amely a miitéti hegeket koveten kialakult makro-reentry korhéz kothetd;
pitvarfibrillacié idésebb életkorban eléfordulhat. A magas kamrai frekvencia gyakran
rosszul toleralt, mivel a (restriktiv) pitvari tereléfolt kovetkeztében a preload nem
képes emelkedni. Sinuscsomo-betegség okozta bradycardia AT-k kialakuldsihoz
vezethet.

Kamrai tachyaritmiak: primer polimorf VT vagy VF a rossz kamrafunkcio és
szivelégtelenséghez kotheté mechanizmusok kévetkeztében, vagy monomorf VT
heg/folt reentry-hez kéthetSen korrigalt, komplex TGA-ban; szekunder VT vagy VF,
amelyet gyors atvezetésii supraventricularis tachycardia el6z meg, amely miokardialis
iszkémiat okoz, az SVT-hez kdthetd nagyon alacsony verévolumen kévetkeztében.
Terel6folt stenosis, akar superior (leggyakoribb) vagy inferior is lehet, annak
figgvényében melyik véna cavahoz kdthetd.

Baffle leakage, B-J-sonttel, amely fokozott pulmonalis aramlast okoz vagy J-B-sonttel
cianézist vagy paradox embolizaciét okozva.

Pulmonalis vénas pitvari obstrukcio, leggyakrabban azon a helyen, ahol a tiidévénak
és az anatomiai jobb pitvar kapcsolodik.

LVOTO alakulhat ki az interventricularis septum alacsony nyomast szubpulmonalis
LV-iranyaban térténé bedomborodasa kévetkeztében, mindezt gyakran a mitralis
billenty( szisztolés anterior mozgasa is kiséri (SAM-jelenség).

PH alakulhat ki, néha évtizedekkel az pitvari switch mitét utan; amely leggyakrabban
posztkapillaris.

Szivelégtelenség vagy hirtelen szivhalal melynek hatterében aritmia all.

H
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ARTERIAL SWITCH-MUTET

Diagnosztikus kivizsgalas

TTEinformaciot nytjtaz LV-funkciorol (globalis és regionalis); azartérias anasztomozis
helyén kialakult stenosisrdl; neo-aortabillentyii regurgitaciorol; neoaortagyok és a
proximalis aortaascendens atmérgirgl és az aortaiv éles megtoretésérdl. Ertékelhetd
az RV szisztolés funkcio és, ha van TR akkor az RV szisztolés csticsnyomas (RVSP)
is kiszamithat6. Helyzetébdl adododan, anterior pozicioban a sternum mogott, a
bifurkacio és a két féag képalkotasa ritkan lehetséges.

Terheléses szivultrahang terhelés indukalta falmozgaszavarok vizsgalatara hasznal-
hato.

CMR megbizhatobb értékelést ad a kamrai volumenek kvantifikaciojarol, EF-rél és a
neoaorta dilataciorol vagy regurgitaciordl. A pulmonalis f6torzs és dgak a tagult neo-
artagyokhoz vald viszonyukkal egyiitt abrazolhatoak. Kiszamithaté a bal és a jobb
tiidéfél aramlasanak megoszlasa. Stress CMR egy alternativ technika a miokardialis
perfizio és az esetleges koszortér-érintettség felmérésére, amennyiben ez klinikailag
indokolt.

CCT az elényben részesitendd technika a koszoruerek, koztiik az ostium noninvaziv
képalkotasara, ha stenosisra van gyanu. A koszoruérrel kapcsolatos problémak
alacsony eléfordulasi aranya megkérddjelezi, hogy sziikség van-e a koszoruér-
patologiak rutinszerd sziirésére.

Nulledris technikik mar nem hasznalatosak elséként valasztando képalkotd
modalitisként, de még szerepet jatszhatnak azokban az esetekben, ha mas technika
nem elérhetd, nem vezet eredményre vagy ellentmondasos eredményeket ad.
Szivkatéterezes, koztiik koszoruérfestés javasolt LV-diszfunkcio és miokardialis
iszkémia gyanlja esetén. Silyos pulmonalisig-stenosis esetén ha noninvaziv
vizsgalatok nem vezetnek eredményre, vagy PAH-gyan( esetén a nyomasok
tisztazasara.

Intervencid indikacioi

Ajanlasok az intervenciohoz aterialis switch miitétet kovetéen nagyér-
transzpozici6ban

Ajanlasok Osztily”  Szint®

Iszkémiat okozé koszoruér-sziikiilet esetén stentelés vagy
miitét (anatémiatdl fiiggden) javasolt.

1 C
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52



Ajanlasok az intervenciéhoz aterialis switch miitétet kovetéen nagyér-
transzpoziciéban (folytatas)

Ajanlasok Osztily”  Szint®

Neoaortagyok miitét megfontolandd, amennyiben a neo-

aortagyok >55 mm, atlagos felndtt tesfelépités esetén (neo-

: ,, P 2 & (12 lla C
aortabillenty( cseréje miatt stlyos neoaorta AR esetén lasd a
szivbillenty(i-betegségekre vonatkozé iranyelvekete).

Pulmonalis agak sziikiilete esetén stentelés megfontolando,
tiinetektdl fiiggetleniil, ha az atméré sziikiilete >50% és az RVSP I C

>50 Hgmm és/vagy ehhez kapcsoléddan csokkent tiidSperfizid
alakul ki.

©ESC

Ajanlési osztély; *Evidenciaszint; “Az ESC szivbillenty(i-betegségekre vonatkozé irdnyelvek
alkalmazasakor a miitétre vonatkozé déntés soran figyelembe kell venni, hogy ez egy Gjabb miitét
és technikailag nehezebb.

RVOTO lehet subvalvularis, valvularis (mindkettd ritka), vagy supravalvularis (leg-
gyakoribb). Kezelés javallatai hasonldak a 2.10. fejezetben leirtakhoz, de a kiilonb6zé
anatomidk eltéré megkozelitést igényelhetnek.

Javaslatok a kovetéshez
Minden beteget legalabb évente latni kell. Kdvetkezé késéi kompikaciokra kell figyelni:

Neoaortagyok tagulat, AR-t eredményezve.

A supravalvularis PS és a pulmonalisag-stenosis (egyoldali vagy kétoldali), a
Lecompte-technikaban a pulmonalis bifurkacié aortaascendenssel szembeni anterior
Az LV-diszfunkcié és kamrai arimiak ritkan, de eléfordulhatnak; mindkettd Gssze-
fiiggésben a neocarotaba reimplantélt koszorterek problémaival.

Az aortaiv éles megtoretése, ami funkciondlis obstrukcidhoz és hipertonidhoz
vezethet.

RASTELLI-TiPUSU MUTET

Diagnosztikus kivizsgalas

TTE: Ertékelni kell az LV (posterior pozici6) és az aortabillentyii (anterior pozici)
kézétti kapesolatot, az aortabillenty(i-funkciét, és az aortagydk-atmérsit. Abrazolni
és Doppler-vizsgalattal értékelni kell az RV és a pulmonalis fétorzs kézétti conduit
anatomidjat és funkciojat. A Dopplerrel mért TR jet sebessége alapjan kalkulalt RV-i
nyomas kiilonosen fontos, mivel a Doppler-technika gyakran télbecsiili az RV-PA
conduiten keresztiili nyomasgradienst.
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CMR az LV- és RV-volumenek, aortaitmérdk és EF robusztusabb kvantifikalasara
alkalmas. Az RV-PA conduit, amelyet szivultrahanggal gyakran nehéz képbe hozni,
valamint a periférids PA-k kdnnyedén abrazolhatok és mérheték CMR-rel. Rezidudlis
VSD megléte esetén a, QP:Qs kalkulalhato.

Szivkatéterezésre lehet sziikség a conduit stenosis hemodinamikai értékelésére.
Az angiografia hasznos lehet a kidramlasi stenosisok kimutatasara és a kiilonésen a
periférias PA stenosis szintjének megitélésére.

Intervencio indikacioi

A conduit stenosis kezelésének indikacioihoz, lasd a 2.10 fejezetet.

Ha a rezidualis VSD-n keresztiili B-J-sont tiineteket vagy szaimottevd LV-volumenterhelést
okoz, miitéti/katéteres kezelés javasolt (IC ajanlas).

Javaslatok a kovetéshez
Minden beteget legalabb évente latni kell. Kdvetkezé késdi kompikaciokra kell figyelni:

Stenosis vagy regurgitacio az RV és a PA koézotti conduit billenty(in.
LVOTO, pl. LV-bdl az aortéba irdnyuld dramlas obstrukcidja.
Rezidualis VSD.

AR.

LV-diszfunkcid.

Aritmiak, ventricularis és supraventricularis.

Conduit billenty(i-endocarditis.

2.15 Kongenitalisan korrigalt nagyér-transzpozicié
Diagnosztikus kivizsgalas

Szivultrahang a kulcserepet jatszé diagnosztikus modalitds, a kettds diszkordanicia
igazolasara és a tarsuld rendellenességek azonositasara (a TV és a TR Ebstein-szer(
malformacioja, VSD, LVOTO és PS). Megitélhetd a szisztolés RV- és LV-funkcio és a
TR sulyossaga.

tartozik még a kamrai volumenek, izomtomeg és az EF kvantifikilasa, kiilonosen
azért, mert a szivultrahanggal kevésbé megbizhat6 és nehéz megitélni a szisztémas
RV szisztolés funkciot.

Holter-monitorizalas, event recorder, és EP-teszt aritmiak, progressziv AV-blokk és
a SCD kockazatbecslésének megitélésére.

Szivkatéterezeés javasolt, ha a noninvaziv vizsgalatok nem vezetnek eredményre, vagy
a PH kivizsgalasa sziikséges (lasd 1.2 és 1.3 szekciod).
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Gyogyszeres kezelés

Nincsenek adatok, amelyek alatamasztanak, hogy az ACE-gatlok, ARB-k, béta-blokkolok
vagy aldoszteron-antagonistak, dnmagukban vagy kombinacioban javitjak a kimenetelt.
Ezen gyogyszerek rutinszeri felirdsa a szivelégtelenség megelézése/kimenetel javitasa
céljabdl nem javasolt.

Diuretikumok egyértelmi szivelégtelenség esetén enyhithetik a tiineteket. Bar a
szivelégtelenség gyogyszeres kezelésének nincs bizonyitott haszna a szisztémas RV-
vel kezelt betegek kimenetelét tekintve, a szivelégtelenségben hasznalatos klasszikus
gyogyszerek vagy ARB-k némi el6nyt nyujthatnak fokozottan tiinetes betegeknél.

Intervencid indikacioi

Ajanlasok az intervenciohoz kongenitalisan korrigalt nagyér-
transzpozicioban

Ajanlasok Osztily”  Szint®

Azoknil a tiinetes betegeknél, akiknél stlyos TR és megtartott
vagy enyhén csokkent szisztolés funkcié (EF >40%) all fenn, 1 C
tricuspidalis billenty(im(itét javasolt.

Azoknal a tiinetmentes betegeknél, akiknél silyos TR és
megtartott vagy enyhén csokkent szisztolés funkcio (EF >40%) Ila C
all fenn tricuspidalis billenty(im{itét megfontolandé.

Biventricularis pacing megfontolandé komplett AV-blokk vagy
o . . X lla C

>40%-os kamrai pace-igény esetén.

Azoknal a tiinetes betegeknél, akiknél sdlyos TR és kozepesen

vagy sulyosan csokkent szisztolés funkcio (EF <40%) all fenn, {11 C

tricuspidalis billentyimiitét megfontolhato.

©ESC

*Ajanlsi osztély; "Evidenciaszint.

Mitéti kezelés fokuszaban leggyakrabban a szisztémas AV-billenty(i- (tricuspid)
regurgitacio all. Billentylimegtarté mitét ritkan kivitelezhetd, és jellemzéen a mitéti
billentyiicsere a valasztandé kezelés. A preoperativ szisztémas RVEF <40%, PAP >50
Hgmm, pitvarfibrillaci és New York Heart Association (NYHA) llI-IV-es osztaly a kési
mortalitassal osszefiiggést mutat.
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Javaslatok a kovetéshez
A ccTGA-ban élethosszig tarto, legalabb évente torténd kovetésre van sziikség, ACHD-s
kozpontban. Kovetkezé késéi kompikaciokra kell figyelni:

Szisztémas RV-diszfunkcio és -elégtelenség.

Progressziv TR (szisztémas AV-billentyd).

LvOTO.

Komplett AV-blokk (kockazata 2% évente); ez gyakoribb VSD-korrekciot és/vagy
TV-billenty(icserét kovetden; terhesség soran is eléfordulhat

VTk (extrém ritka).

2.16 Jobb kamra-pulmonalis artéria conduit
Diagnosztikus kivizsgalas

TTE-vizsgalattal értékelheté mindkét kamra mérete, alakja és funkcioja, a PR, a TR
és a tarsulo rendellenességek. A conduiten keresztiili gradiensek mérése nehéz, és
nem megbizhato. A TR-sebességbdl kalkulalt RV-i nyomast kell hasznalni a conduit
stenosis megitélésére.

CMR a conduit stenosis és/vagy regurgitacio kvantifikalasara, az RV-volumenek és
izomtomeg, és a PA-k megitélésére hasznalhato.

CMR/CCT hasznos a koszorlerek eltéréseinek a vizsgalatira, a jobbkamrai
retrosternalis strukturak vizsgalatara.

Szivkatéterezésre és hemodinamikai értékelésre mindig sziikség van, amennyiben
intervenci6 tervezett. Az angiografia informaciot nydijt az intrakardialis stenosisok,
a periférias PA stenosisszintjérdl és a koszoruér-anatémiardl (anomaliak/rendellenes
lefutas).

Intervencid indikacioi

Ajanlasok az intervenciéhoz jobb kamra-pulmonalis artéria
conduitekben

Ajanlasok Osztily”  Szint®

Azoknil a tiinetes betegeknél, akiknél a RVSP >60 Hgmm

(csokkent dramlas esetén alacsonyabb lehet) és/vagy a PR slyos®
intervencio javasolt, a katéteres intervenciot (TPVI) elényben
részesitve, amennyiben erre alkalmas az anatomia.

©ESC
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Ajanlasok az intervenciéhoz jobb kamra-pulmonalis artéria
conduitekben (folytatas)

Ajanlasok Osztily”  Szint®

Azoknal a tiinetmentes betegeknél, akiknél silyos RVOTO és/vagy
stlyos PR all fenn, intervencié megfontolandd, a katéteres intervenciot
(TPVI) elényben részesitve, amennyiben erre alkalmas az anatomia, és
az alabbiak koziil legalabb egy kritérium jelen van:
* Terhelhetdségi kapacitas objektiv csokkenése (CPET). lla C
* Progressziv RV-tagulat RVESVi =80 ml/m? és/vagy RVEDVi
=160 ml/m? és/vagy legalabb kozepes foku TR progresszié.
* Progressziv RV szisztolés diszfunkcio.
* RVSP >80 Hgmm.

©ESC

*Ajanlési osztély; *Evidenciaszint; “CMR-rel mért regurgitans frakcié >30-40%.

Javaslatok a kovetéshez

Rendszeres, legaldbb évente torténd kévetés javasolt. Kiilonds figyelmet kell forditani a
terhelhetdségi kapacitas (CPET), RVSP (conduit gradiens), RV-funkcio, TR, és aritmiak
nyomon kovetésére.

2.17 Univentricularis sziv
Ez a fejezet a nem operilt vagy palliativan kezelt univentricularis szivbetegségrdl szol
(UVH). Fontan-miitétet kovetden a betegek kezeléséhez lasd a 2.18 fejezetet

Diagnosztikus kivizsgalas
* TTE informaciot nydjt az anatomiardl és szivfunkcio alakulasardl a kovetések soran.
A szivultrahang-vizsgalat soran részletekben torténdé megkozelitésre van sziikség,
mivel az UVH-k gyakran komplexek és az elhelyezkedés, orientacio, kapcsolodasok
szertedgazo rendellenességeit mutatjak.

Alapvet6 TTE kérdések az UVH-k diagnézisa soran:
¢ Abdominilis és atrialis situs.
Sziv helyzete a mellkasban és az apex pozicidja.
Veno-atrial, AV, és ventriculo-arterialis kapcsolatok.
A teljes szivrél morfoldgiai és hemodinamikai informaciot kell alkotni.
Ertékelni kell a ventriculo-arterialids kapcsolat pontos anatémidjat és funkcionalis
allapotat kiilonos tekintettel az aortara vagy pulmonalis érrendszerre.

¢ o o o
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Vizsgalni kell az AV-billentyi-funkciot, kiilonds figyelmet forditva a regurgitaciora.
Kamrafunkcié/hipertrofia.

ASD/VSD-tipus, -méret, -szam, -elhelyezkedés.

Aortaascendens, aortaiv, és aortadescendens; coarctatio igazolasa/kizarasa.

PA-k — kozos torzs, agak, és a pulmonalis érrendszer feltarasa.

Sontdk abrazolasa (Blalock-Taussig, Waterston stb.).

* 6 o o o o

CMR a vélasztand6 képalkoté modalitas az extrakardialis anatomia értékelésére,
beleértve vénas- pitvari és a kamraartérias kapcsolodasokat (CCT az alternativa). Az
intrakardialis anatomiardl is részletes morfologiai informacié nyerhetd. Ugyancsak
CMR a valasztandé modszer a kamrai volumenek, EF és a bal és jobb oldali tidé-
véraramlasnak relativ megoszlasinak a kvantifikdlasara.

Szivkatéterezésre akkor van sziikség, ha a hemodinamika, kiilonésen PAP és
transzpulmonalis gradiens megitélésére (PVR-t ebben kdrnyezetben gyakran nehéz
mérni) intervencié tervezett. Azoknal a betegeknél, akik Fontan-miitét iranyaban
kivizsgilas alatt dllnak, a vizsgalat kotelezd. A szisztémas-PA vagy Glenn-sontok
és azok kovetkezményeinek (pulmonalis agak stenosisa) és mas érrendszeri
rendellenességeknek (arteriovenosus kollateralis erek, fistulak stb.) a kiértékelése
szintén katéterezést igényelhet.

Intervencid indikacioi

Kiilonleges szempontok és ajanlasok az univentricularis
szivintervenciéihoz

Ajanlasok Osztily”  Szint®

Javasolt, hogy a nem operilt vagy palliativan kezelt UVH-

ban szenved§ felnétteket gondosan kivizsgaljak specializalt

kézpontokban, beleértve a multimodalis képalkotast, valamint 1 C
az invaziv kivizsgalast, annak érdekében, hogy van-e lehetéség

sebészi vagy intervencios beavatkozasokra.

Kizaroélag jol megvalasztott, tiinetes cianotikus betegeknél,
alapos vizsgalatokat kovetéen (alacsony pulmonalis vaszkularis
rezisztencia, AV-billentyti(k) megfelel$ funkciéja, megtartott
kamrafunkcié) megfontolhaté a Fontan-keringés kialakitasa.

Azoknal a betegeknél, akiknél a pulmonalis véraramlas
emelkedett — felnétt életkorban valésziniitlen — megfontolandé lla C
a PA-banding, vagy a korabbi band sziikitése.

©ESC
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Kiilonleges szempontok és ajanlasok az univentricularis
szivintervenciéihoz (folytatas)

Ajanlasok Osztily"  Szint®

Sulyos ciandzisban és csokkent pulmonalis véraramlasban
szenvedd betegeknél, ha a PVR nem emelkedett vagy nincs PAP, lla C
bidirekcionalis Glenn-sont kialakitasa megfontolando.

Sulyos ciandzisban és csokkent pulmonalis véraramlasban
szenvedd betegeknél, akik Glenn-sont kialakitasara nem 1Ib C
alkalmasak, szisztémas-PA sont kialakitdsa megfontolhato.

Szivtranszplantacié és sziv-tiid6 transzplantacié megfontolando,
amennyiben a rossz klinikai allapot( betegeknél nincs lla C
hagyomanyos miitéti lehet&ség.

©ESC

*Ajanlasi osztaly; *Evidenciaszint.

Konzervativ kezelés
A hematolégiai kezelést és a pulmonalis vaszkularis betegségek célzott terapiajaval
kapcsolatban lasd az 1.3 fejezetet.

Javaslatok a kovetéshez
Rendszeres kivizsgalasra — legalabb évente — van sziikség specializalt ACHD kézpontban.

2.18 Fontan-miitét utani betegek
Diagnosztikus kivizsgalas

¢ Szivultrahang-informaciot nydjt a kamra- és a billenty(ifunkciorél. A Fontan conduit
abrazolasara dltalaban TOE vagy mas képalkoto-modalitas sziikséges.

* A rendszeres vérvizsgalatoknak tartalmazniuk kell a vérképet, szérumalbumint, a
maj- és vesefunkciot. PLE gyanja esetén al-antitrypsin clearance-t kell szamitani.

+ CMR segitséget nydjt a Fontan conduit, kollateralisok és a pulmonalis vénak (pl. jobb
pulmonalis vénaobstrukcié megnagyobbodott RA kovetkeztében) és a thrombusok
vizsgalatara, mindezekre a CCT is alkalmas lehet. CCT esetén tapasztalatra van
szilkség, hogy ne torténjen fals pozitiv thrombusdiagnézis. CMR-t rendszeresen
ajanlott kamrai volumenek, a Fontan conduit atjarhatosaga és aramlasanak
megitélésére, az AV-billenty(i-regurgitacio, szubaortikus obstrukcio, miokardialis
fibrozis vizsgalatara és thrombus kimutatasara.
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* Mivel a majmiikddési zavar, méjcirrézis és hepatocellularis karcinoma a Fontan-
keringés tipikus szovédménye, rendszeres majképalkotasa (ultrahang, CT és MR) és
ezzel &sszefiiggd laboratoriumi vizsgilatok elvégzése.

*+ Szivkatéterezést barmilyen gyanu esetén el kell végezni: nem magyarazhaté 6déma,
terhelhet3ségesokkenés, Ujonnan felismert aritmia, ciandzis, vérkopés. A vizsgalat
informaciot nydjt a kamra- és billenty(lkfunkciorél, a hemodinamikarol, beleértve a
PVR-t, Fontan-obstrukciot és a rendellenes vaszkularis kapcsolatokat (lasd fentebb).
Az dramlasok CMR-rel térténd meghatarozasa (cardiac output) lehetdvé teszi a PVR
pontosabb mérését.

Orvosi kezelés

+ Antikoagulacio: A jobb pitvari vér pangisa trombozis kialakulasira hajlamosit. A
szubklinikus, ismétl6dé pulmonalis embdlidk (amely végil PVR emelkedéséhez
vezet) és a szisztémas embolia lehetésége egyes betegek szamara élethosszig
tartd antikoagulacios kezelést tehet sziikségessé. Ugyanakkor ennek elényérdl
nem rendelkeziink bizonyitékokkal és a gyakorlat eltéré az egyes centrumok
kozott. Antikoagulacio feltétleniil javasolt pitvari thrombus, pitvari aritmiak vagy
trombembolids események jelenléte vagy kortorténete esetén.

* Antiaritmids terapia: A sinusritmus elvesztése gyors hemodinamikai allapotromlast
és pitvari aritmidkat okozhat. Gyors AV-vezetéssel jard tartds pitvari aritmiat
orvosi siirgésségi helyzetként kell értékelni. Az elektromos kardioverzié a kezelés
alappillére, mivel a gyogyszeres kezelés gyakran nem hatékony. Amiodaron
hatékony lehet a kitjulasok megelézésére, de szaimos hosszu tavi mellékhatasa van.
A Sotalol alternativa lehet. A radidfrekvencias ablacié indikaciojat mindig szamba
kell venni, bar a Fontan-aritmiak ablacios kezelése a komplex, nehéz beavatkozasok
kozé tartozik az EP-laborban. Antitachycardia pitvari PM-ek segitséget nytjthatnak.
Ha AV-ingerlésre van sziikség, ehhez epikardialis megkozelitésre van sziikség. Az
arimiak kivizsglasahoz a hemodinamikai kivizsgélas is hozza tartozik. Ezen tiimenden
megfontolandd az EP-kivizsgalas és ablacios terapia proaktiv megkozelitése (ahol
lehetséges), beleértve a Fontan-konverziot és az egyidejli aritmia sebészeti
beavatkozast. Valogatott betegeknél az ICD-terapia megfontolhatd. Lasd az 1.3
fejezetet

+ PLE terapiaja: Tovabbra is kihivast jelent az orvosi kezelés, és kiillonbozé kezelési
javaslatok tehetSk (hemodinamikai problémak kizarasat kovetden), ezek kozé
tartozik a sébevitel megszoritasa, a magas fehérjetartalma taplalkozas, diuretikumok,
ACE-gatlok (elSfordul, hogy rosszul toleralhatd), szteroidok, albumininfuzio, tartos
szubkutan heparin, fenesztracio kialakitdsa (katéterintervencié soran) és végiil a
transzplantacié megfontolasa.
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* Pulmonalis vazodilatatorok: Az endothelin-receptor-antagonistak és a phosphodies-

terase-5-gatlok alkalmazasa megfontolhaté magas pulmonalis nyomassal/rezisztenciaval

rendelkezd betegeknél, ha a kamrai végdiasztolés nyomas nem emelkedett. Fontan-
betegekben ezeknek a gyogyszereknek a rutinszeri alkalmazasara korlatozott

adatokkal rendelkeziink.

Intervenci6 indikacioi

Kiilonleges szempontok és ajanlasok az intervenciéhoz Fontan-miitétet

kévetéen
Ajanlasok

A gyors AV-atvezetéssel jard pitvari aritmia orvosi siirgésségi
allapot, amelyet siirgésséggel elektromos kardioverzioval
javasolt megsziintetni.

Antikoagulacios kezelés javasolt pitvari thrombus, pitvari
aritmidk vagy trombembdlias események jelenléte vagy
kortorténete esetén.

Fontan-keringéssel és barmilyen szévédményével él6 nébeteget
javasolt lebeszélni a terhességvallalasrol.

Legkisebb gyant esetén is javasolt a szivkatéterezést elvégezni
nem magyarazott 6déma, terhelhetéségcsokkenés, Gjonnan
felismert aritmia, cianozis és vérkopés esetén.

Aritmidban szenvedd betegeknél megfontolandé az
elektrofizioldgiai vizsgalat és ablacié proaktiv megkozelitése
(ahol lehetséges).

A midj rendszeres képalkoto vizsgalata (ultrahang, CT, MR)
megfontolando.

Az endothelin-receptor-antagonistak és phosphodiesterase-5-
gatlok alkalmazasa megfontolhaté magas pulmonalis nyomassal/
rezisztenciaval rendelkezé betegeknél, ha a kamrai végdiasztolés
nyomas nem emelkedett.

Egyes silyos cianézisban szenvedd betegeknél a fenesztracio
eszkozos zarasa megfontolhato, de a beavatkozast megel6zéen
alapos értékelést igényel, hogy kizarhaté legyen a szisztémas
vénas nyomas emelkedése és a perctérfogat esése.

*Ajanlési szint; *Evidenciaszint.

Osztily*

lla

lla

I1b

{11

Szint
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Javaslatok a kovetéshez

A sok komplex tényezé eredményeként a Fontan-betegek gondozasa az egyik legnagyobb
kihivas az ACHD-val foglalkozék szamara. Minden Fontan-beteget legaldbb évente
kovetni kell, TTE-vel, EKG-val, vérvizsgalattal és terheléses vizsgalattal. A CMR és a m3j
ultrahang- (vagy CT) vizsgalat gyakorisagat egyedileg kell meghatarozni. Célszerd, hogy
a méj baseline vizsgilatanak elvégzése magneses rezonancias képalkotassal torténjen,
még a felnSttek elsé megjelenése soran, hogy a mar meglevé majelvaltozasok silyossaga
alapjan dénthessiink a kévetés gyakorisagarol és modjarol. Ezenkiviil a helyi hepatologiai
szolgilattal folytatott konzultaciot kovetéen megfontolandé éves rendszerességgel a maj
vizsgalata, ideértve példaul a majultrahangot és az alfa-fetoprotein-méréseket.

Failing Fontan tiineteivel jelentkezd betegeknél az atfogd értékelés elengedhetetlen,
kiilonos gonddal kell kizarni a cavopulmonalis aramlas és pulmonalis vénas visszaaramlas
kisebb obstrukcioit is, mivel jelentés hemodinamikai kdvetkezményt is okozhat.

2.19 Koronariaanomaliak

Diagnosztikus kivizsgalas

CCT az elényben részesitendd technika a magas rizikéju anatomia értékelésére, pl.
intramuralis lefutds és orificium anomalidk (slit-like [hasadékszer(] lefutas, éles lefutasi
megtorés, orificium > cm-rel a sinotubularis junkci6 felett).

A déntéshozatalban kulcsszerepet jatszik a fizikai stressz indukalta iszkémia értékelése
fejlett képalkoto modalitasokkal.

Intervencid indikacioi

Ajanlasok a koronariaanomalidkban szenvedé betegek kezelésére
Ajanlasok Osztily"  Szint®
Nem farmakoldgiai funkcionalis képalkotas (pl. nukledris
vizsgalat, szivultrahang, vagy fizikai terheléses CMR) javasolt
koronariaanomalidkban szenvedd betegeknél a szivizom-
iszkémia igazolasara/kizarasara.

A) Pulmonalis artériabol rendellenesen eredé koszoruér-artériak
(ACAPA)

Miitét javasolt ALCAPA-ban szenvedd betegeknél. | C

Miitét javasolt ARCAPA-ban szenvedd betegeknél, akiknek a
tlinetei a koszoruér-anomalianak tulajdonithatok.

©ESC
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Ajanlasok a koronariaanomaliakban szenved6 betegek kezelésére
(folytatas)

Ajanlasok Osztily”  Szint®

A) Pulmonalis artériabol rendellenesen eredé koszoruér-artériak
(folytatas)

Tiinetmentes ARCAPA betegeknél a miitét megfontolando,
ha kamrai diszfunkci6 all fenn vagy a koszoruér-anomalia lla Cc
miokardialis iszkémiat okoz.

B) A koszoruér rendellenes eredése az aortab6l (AAOCA)

Miitét ajanlott tipusos anginas tiinetekkel AAOCA-ban

szenvedd betegeknél, akiknél stresszindukalta miokardialis | c
iszkémia igazolhat6 a megfelelS régioban vagy, ha magas rizikéju

az anatémia.©

Miitét megfontolandé tiinetmentes AAOCA-ban szenvedd
betegeknél (jobb vagy bal) és igazolhaté miokardialis iszkémia lla C
esetén.

Miitét megfontolandd AAOLCA-ban szenvedd betegeknél,
ha miokardidlis iszkémia nem igazolhatd, de magas rizikéju az Ila C
anatémia.©

Miitét megfontolhaté tiinetes AAOCA-ban szenvedd
betegeknél, akkor is ha miokardialis iszkémia nem igazolhat és b C
nincs magas rizikéji anatomia.©

Miitét megfontolhaté tiinetmentes AAOLCA-ban szenvedd
betegeknél, miokardialis iszkémia és magas rizikoji anatomia 1Ib C
hidanyaban is,© ha fiatal életkorban vannak (<35 év).

Miitét nem javasolt AAORCA-ban szenvedd tiinetmentes
betegeknél miokardialis iszkémia és magas rizikoji anatémia C
hianyaban.

*Ajanlasi osztaly.

*Evidenciaszint.

Magas rizikoju anatomia jellemzd kozé tartozik az intramuralis lefutas és az orificium anomalik:
slit-like (hasadékszerd) lefutds, éles lefutasi megtorés, orificium >| cm-rel a sinotubularis junkcio
felett).
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