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Eloszo

Dr. Rigo Jdanos

A magzati echokardiografia bevezetése a klinikai gyakorlatba lehetové tette a
magzati szivbetegségek diagnosztizalasat. Az elsé kozlemények a modszer al-
kalmazasarol 1980-ban jelentek meg. Azota, a technika rohamos fejlédésének
koszonhetden, egyre tobb magzati szivfejlodési rendellenességet egyre korabban
ismeriink fel, és lehetdségilink adddik kiilonb6z6 terhespatoldgiai korképek mag-
zati szivmiikodésre gyakorolt hatasat tanulmanyozni.

A magzati szivfejlédési rendellenesség, a leggyakrabban eldfordulé congenitalis
rendellenesség, az 6sszes malformatio csaknem harmadat jelenti. Ezer 0jsziilott
koziil nyolc esetben mutathatd ki szivfejlodési rendellenesség, melynek fele je-
lentds mitéti beavatkozast igényel. Ezek az adatok felhivjak a figyelmet a sziv-
fejlédési rendellenességek in utero szlirésének €s diagnosztizalasanak jelentdsé-
gére.

A szivfejlddési rendellenességek praenatalis diagnosztizalasat kovetden kertil
sor a sziil6k tdjékoztatasara a korkép varhatd progndzisardl, kdvetkezményeirdl.
Etikai és szakmai kihivast jelent a helyes dontés meghozatala. Rossz progndzisu,
sulyos szivfejlodési rendellenességek felismerése esetén a 24. terhességi hét
elétt felvetddik a terhesség megszakitasanak a lehetésége. A szivbeteg magzat
transplacentaris gydgyszeres kezelésekor anyai mellékhatasokkal is szamolnunk
kell. Szamos terhespatologiai korkép (magzati novekedési elmaradas, iker-iker
transzfuzio, hydrops fetalis stb.) cardiovascularis vonatkozasai dontden befolya-
soljak a magzat prognézisat. A szivbeteg magzat allapotanak ellendrzése, a szii-
Iés optimalis iddpontjanak és mddjanak meghatarozasa szintén nehézséget je-
lent. Dr. Hajdu Julia professzor asszony altal szerkesztett, hianypotlo kézikonyv
a fenti problémak megolddsdban nyujt segitséget.

Hazéankban még nem jelent meg a magzati szivbetegségek diagnosztizalasaval és
kezelésével foglalkozo kotet, ezért aktualitdsa nem vitathato. A kiadvany kivalo,
a congenitalis szivfejlodési rendellenességek epidemiologidjan at azok sziirésé-
r6l, diagnosztikajarol és a magzati szivbetegségek lehetséges terapiajarol.

Az értékes ismeretanyag egyarant hasznos a terhesgondozast végzé sziilész-no-
gyogyasz, a szivfejlddési rendellenesség diagnosztizalasban jartas gyermekkar-
diologus, a szivbeteg Ujsziilottet ellatd neonatologus €s gyermek-szivsebész sza-
mara, de mas tarsszakmak képviseldinek, mint példaul a gyermekgyogyaszok-
nak, a kardiologusoknak, a genetikai tanacsadassal foglalkozé kollegaknak is
fontos informaciot szolgaltat a mindennapi gyakorlatban.

Kivanom, hogy a kdnyv hatékonyan segitse a magzati szivfejlodési rendellenes-
ségek felismerését és itmutatast nylijtson a szivbeteg magzatok kezelése soran.

Budapest, 2011. januar Dr. Rigé Janos egyetemi tanar,
a Semmelweis Egyetem
1. Sz. Sziilészeti és Nogyogyaszati Klinika igazgatdja,
az MTA doktora
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Bevezetés

Dr. Hajdo Jolia

A szivfejlédési rendellenességek és szivmiikodési zavarok, legyenek barmilyen
eredetiick, a magzat ¢és az 0jsziilott egészségét és életét leggyakrabban fenyegetd
allapotok és betegségek. A stilyos szivfejlodési rendellenességek spontan vetélé-
sekben egyes vizsgalatok szerint elérhetik a 15-60%-ot. Az élve sziiletett ujszii-
16ttek kozott 8/1000 ujsziilott eséllyel kell szivfejlodési rendellenességre szami-
tani, mely esetek 50%-aban az elvaltozas stlyos. Ez azt jelenti, hogy az ujsziilott
ellatasa soran specialis kezelésre, siirgds szivkatéteres vagy sebészi beavatko-
zasra van sziikség.

A genetikai modszerek gyors, latvanyos fejlodése és az elért eredmények ellené-
re a szivfejlddési rendellenességek koroka az esetek 90%-aban egyeldre rejtve
marad. Annyi bizonyos, hogy a magzati szivfejlodési rendellenességek progno-
zisa a magzati kromoszéma vizsgalata nélkiil nem hatarozhaté meg. A sziv fejlo-
dési rendellenességei magas kockazattal tarsulnak mas szervek esetleg operalha-
to rendellenességeihez, a miitéti kockazatot és a tulélés esélyét sulyosan befolya-
solva.

Az intenziv ujsziilottosztalyos ellatas soran az egyik legnehezebb diagnosztikus
kérdés a szivfejlodési rendellenességek felismerése. Amikor ez a kérdés felme-
riil, akkor mar az 0jsziilott j6 Gton van a megfelelo ellatas felé. A legkritikusabb
id6észak az, ami az 11jsziilott megsziiletése €s a nyilvanvalo klinikai tiinetek meg-
jelenése kozott eltelik. Sok esetben ilyenkor a klinikai tiinetek hatterében mar
tobbé-kevésbé sulyos metabolikus acidosis és tartds oxigénhiany all. Ez az alla-
pot a magzati diagndzis megéllapitasa €s a sziiletés koriil megfeleléen megszer-
vezett ellatas segitségével nem kovetkezik be. Szamos tanulmany eredménye bi-
zonyitotta, hogy a praenatalis diagnosztika a mutétre keriil6 betegek allapotat, €s
ami még fontosabb, a hosszl tavl prognozist jelentds mértékben befolyasolta.
Az ultrahangtechnika rohamos fejlodése jelentette azt a 16kést, mely a szivfejld-
désirendellenességek egyre pontosabb diagnosztikajat lehetdvé tette eldbb az ;-
szulotteknél, majd egyre fiatalabb terhességi korban. A sulyos szivfejlodési
rendellenességek egy részét a 12—14. terhességi hét kozott mar ki tudjuk mutatni.
Az utdbbi évtizedek nagyaranyt diagnosztikus ¢és kutatomunkaja szamos, a sziv
normalis és koros fejlédésével kapcesolatos kérdést mar megvalaszolt, de 0j és
ujabb adatok soha nem latott mennyisége jelenik meg naprol napra az orvosi
szakirodalomban.

A gyakorlé orvosok — elsdsorban magzati ultrahangvizsgalatot végzok, sziilé-
szek, szonografusok, neonatologusok, genetikusok — szamara kivanunk attekin-
tést adni a magzati és az Ujsziilottkori diagnosztika elérhetd lehetdségeirdl, a
perinatalis ellatas szervezésérdl, a magzati és az 0jsziilottkori kezelési lehetdsé-
gekrol.
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Koszonetnyilvanitas

Ahhoz, hogy egy kdnyv megsziilethessen, nem elég az, hogy kimondjuk, fontos,
vagy legyen elég anyag, amirdl irni lehet. Kell hozza valaki, aki biztatast ad,
szervez, javitd szandékkal biral.

Dr. Rigé Janos professzor urnak mondok kdszdnetet elsésorban, O volt az, aki-
nek a fejében megsziiletett a konyv Gtlete, és segitett az elképzeléstdl a megvalo-
sulasig.

Dr. Machay Tamdas professzor irnak és Dr. Papp Zoltan professzor urnak kdszo-
ndm, hogy tamogattak gyermekkardiologiai szakképesitésem ¢és az elsé évek
gyakorlatanak megszerzésében.

Dr. Csapo Zsolmak és Dr. Marton Tamdsnak koszondm, hogy velem egytitt
megtanultak a magzati sziv anatomidjanak, fejlédéstananak és korélettananak
sajatossagait. A Birminghami Woman’s Hospital Patologiai részlegének kdszo-
noém a fetopatoldgiai képek kozlésének lehetdségét, a konyv szerzdinek az
egylittmtkodést, csaladomnak az iranyomban tantsitott tiirelmet és végiil, de
nem utolsésorban a kiadonak a nyomdai kivitelezést.

Kiilon koszonet illeti Dr. Hruby Ervint és Evellei Katat a nyelvi korrektira el-
végzésében nyujtott segitségéért.
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Tdargymutato

A

ajak- és szajpadhasadék 190
akceleracios id6 64
alacsony kockézatu terhességek sziirfvizsgalata 42
Alagille-szindréma 29, 198
alap-szivvizsgalat 44
alfa-thalassaemia 172
alkohol teratogén hatasa 36
anaemia 170

infekcios 171

magzati 170, 172

vérvesztés kovetkeztében 172
anaemids eredetli hydrops 170
anamnézis 38
aneuploididk 194
antiepileptikumok teratogén hatasa 37
anti-Kell haemolyticus betegség 171
anyai betegségek kovetkezményei 34
aortaatresia 88
aortabillentyii-atresia 85
aortabillentyii-stenosis 88
aortaiv interruptidja 105
aortaiv rendellenességei 86
aortaiv-interruptio 29, 86, 87, 93
aortastenosis 85, 89
aramlasi csucssebesség 64
arrhythmia 153

arteria cerebri media aramlasi csucssebességének mé-

rése 170
arteria pulmonalis
atresigja ép kamrai septummal 74
kritikus valvularis stenosisa 75
valvularis atresia 109
arteria umbilicalis singularis 192
artérias rendszer fejlédése 18
arteriovenosus shunt 76
arthrogryposis 176
asplenia—polysplenia szindréoma 30, 118
aszimmetrikus septumhypertrophia 34
atrioventricularis billentytik vizsgalata 46
atrioventricularis septumdefectus 30, 97, 173
komplett 96
partialis 95

B
bal és jobb kamrai kidramlas sziikiilete 174

bal kamrai endocardialis fibroelastosis 89

bal kamrai kidramlasi palya 46

bal pitvari izoméria 118

bal szivfél rendellenességei 84
Beckwith—Wiedemann-szindroma 145
béta-szimpatomimetikumok teratogén hatasa 37
billentytiatmérd 64

Botallo-vezeték sziikiilet 82, 174
bradyarrhythmia 153

bradycardia 157

C, Cs
Cantrell-pentalogia 191
cardialis aramlasi gorbék 64
cardialis funkci6 ellenérzése 63
cardialis malformatio 33
cardiomegalia 168
cardiomyopathia 175
dilatativ 130
histiocytoid 147
hypertophias 132
restriktiv 133
cardiosplenicus szindréma 118
cardiothoracicus index (CTI) 65, 168
cardiovascularis adaptacio sziiletés utan 26
cardiovascularis betegség 33
cardiovascularis profil score 66
Cardiovascularis Profil Score (CPS) 167
CATCH-22-szindréma (cardiac defects, abnormal
facies, thymic hypoplasia, cleft palate,
hypocalcaemia, egyiitt a 22q11 delécioval)
196
cholestasis 160
cloacaextrophia 191
coarctatio aortae 86, 92
congenitalis cysticus adenomatiod malformatio 191
congenitalis dyserythropoieticus anaemia 172
congenitalis erythropoieticus porphyria 172
congenitalis korrigalt nagyér-transpositio 107
congnitalis pitvar-kamrai blokk 158
congenitalis szivfejlodési rendellenesség 33, 160
congenitalis szivritmuszavarok 33
conotruncalis malformatio 29, 105
corpus callosum agenesia 190
Coxsackie-B-fertdzés 175
cysticus adenomatiod malformatio 191
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cysticus hygroma 39, 190 gyogyszerelés, anyai 37

csaladi anamnézis 38 gyogyszeres kezelés 206
csucsi négylireges sik 54
H
D haemangioma 146
del22q11 mikrodelécids szindroma 196 haemochromatosis 176
diabetes mellitus, anyai 34 haemolyticus anemia 172
Diamond-Blackfan-szindroma 172 haemolyticus krizis 172
DiGeorge-szindroma 29, 196, 197 harom ér metszet 46
dihidrofolat-reduktaz enzim gatlo szer teratogén hatd- harom ér—trachea metszet 46
sa 37 hasiireg post mortem vizsgalata 30
dilatativ cardiomyopathia 33, 130 heterotaxia-szindroma 29, 30, 118, 124
Down-szindréoma 194 hiperechogén papillaris izom 134
dropout-jelenség 54, 96 histiocytoid cardiomyopathia 147
ductus venosus hianya 124 Holt-Oram-szindroma (HOS) 198
ductusdependens keveredés 205 hosszu QT szindroma 158
ductusdependens pulmonalis keringés 205 hydrocephalus 190
ductusdependens szisztémas keringés 204 hydrops fetalis 167
duodenumatresia 192 hyperthyreosis, anyai 35
hypertrophias cardiomyopathia 33, 132
E hypoplasias bal szivfél szindrom 89, 90
Ebstein-malformatio 29, 31, 72, 78, 173, 205 hypoplasias jobb kamra 80
echokardiografia hypoplasias jobb szivfél 74
idézitése 40
magzati 38 1
Edwards-szindroma 194, 195 idegrendszeri eltérés 209
Eisenmenger-szindroma 206 idiopathias jobbpitvar-tagula 77
¢letmindség 208 iker-iker transzfuzi6 76, 185
endocardialis fibroelastosis 133, 160 ikerterhesség 40
endocardium betegségei 133 immun anaemia 170
erythrocytaképzési zavar 172 immun hydrops 167
extracardialis rendellenességek 190 immunmedialt anaemia 171
infekcios eredetli anaemia 171
F intrauterin fertézések 36
Fallot-tetralogia 29, 34, 105, 107, 113, 114, 196 inzulindependens diabetes mellitus, anyai 34
arteria pulmonalis valvularis atresiajaval 109 irregularis ritmus 154
pulmonalis billenty(i agenesiajaval 109 isotretionin teratogen hatasa 37
fejlédési rendellenességek tarsulasa 38 Ivemark-szindroma 29, 117, 118
fertézések 175 izomerizmus 118
fetomaternalis transzfizié 172 izovolumetrias kontrakcios id6 65
fetopatologia 28 izovolumetrias relaxacios id6 65
fibroma 145, 150
flap 54 J
foramen ovale flap 94 jobb kamrai kiaramlasi palya 46
jobb pitvar idiopathias tagulata 72
G, GY jobb pitvari izoméria 119
GATA4 mutaciok 199 jobb szivfél
genetikai tanacsadas 193, 200 anatomiai rendellenességei 72
gestatios diabetes 34 jelent6s tagulata 81
gliik6z-6-foszfat-dehidrogenaz deficiencidja 172 terhelés, koros 76
gliikoz-foszfat-izomeraz deficienciaja 172 jobb-bal izomerizmus 29
Goldenhar-szindroma 29
Gorlin—-Goltz-szindroma 145 K
Graeve-betegség 176 kamrai muscularis septumdefectus 100
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kamrai non-compaction 133
kamrai septumdefectus 34, 95, 101, 107
kamrai tachycardia 155
kamrak vizsgalata 45
Kartagener-szindroma 117
keringési elégtelenség 167
kett6s kiaramlasa jobb kamra 30, 105, 115
kett6s kiaramlasu kamra 109
kiaramlasi palyak vizsgalata 46
kiaramlasi septumdefectus 100
kiegyensulyozatlan atrioventricularis septumdefectus
97
kiegyensulyozott atrioventricularis septumdefectus
97
kiterjesztett szivvizsgalat 46
Kleihauer—Betke-teszt 172
Klippel-Trenaunay—Weber-szindroma 176
kokainabuzus, anyai 36
komplett atrioventricularis septumdefectus (AVSD)
96
komplett nagyér-transpositio 106
korai (E) és pitvari kontrakcios (A) bearamlasi cstcs-
sebesség 66
koéros jobbszivfél-terhelés 76
koros lefutasti vena umbilicalis 126
korrigalt nagyér-transpositio teljes pitvar-kamrai
blokkal 113
kozponti idegrendszer fejlodési rendellenességei 208
kritikus aortastenosis 86
kromoszoma-rendellenességek
szambeli 194
szerkezetbeli 196
tarsul6 hydropsszal 176
kronikus iker-iker transzfuzié 76

L
lateralitas zavarai 117
leukaemia 172
levocardia 117
lithium teratogen hatésa 37
lovaglé aorta 30, 107

M
magzati alkoholszindréoma 36
magzati anaemia 170
magzati arrhythmia 39
magzati bradycardia 157
magzati cardialis funkcio ellendrzése 63
magzati echokardiografia 38
magzati elhalas 171
magzati hossza QT szindroma 155
magzati hydrops 72, 74, 156, 167, 178
magzati keringés 25
magzati ritmuszavar 153
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magzati sziv
2D ultrahangvizsgalata 53
vizsgalata 45

magzati szivfrekvencia 64

magzati szivultrahang-vizsgalat id6zitése 40

magzati tachycardia 155

magzati tumorok okozta hydrops 175

marihuanafogyasztas, anyai 36

masodfoku pitvar-kamrai blok 158

mechanikus pitvar-kamrai atvezetési id6 (mPR) 64

mellkas post mortem vizsgalata 29

microcephalia 208

mikrodelécid a 22-es kromoszoma hossza karjan 196

mitralis atresia 88

mitralis billentyi atresia 84

mitralis billenty(i regurgitatio 84

mitralis billentyi stenosis 84

moderator band 55

monochorialis terhesség 185

monogénesen 6roklodo szindromak részeként el6for-
dul6 szivhibak 198

monogénesen 6roklédo, izolalt szivhibak genetikai
héttere 199

monoszomia, X 195

morbus haemolyticus neonatorum 171

multifaktorialis koreredetii vitiumok genetikai hattere
200

multiplex pterygium szindroma 176

muscularis septumdefectus 100

myocardialis performace index 66

myocarditis 36

myocardium betegségei 130

myxoma 146

N, NY

nagyér-transpositio 34, 105, 111

komplett 106

velesziiletetten korrigalt 107
négyiireges sik 53
nemszteroid gyulladascsokkentdk teratogen hatasa 37
neonatalis lupus erythematodes 158, 160
NFAT protein 197
NFAT transzkripcios komplex 197
NKX2.5 mutaciok 199
non-immun hydrops fetalis 39, 167
Noonan-szindroma 132, 199, 208
NOTCHI mutaciok 200
nyaki red6 vastagsag 39

(0]
oesophagusatresia 191
oldalisag meghatarozasa 45
oligohydramnion 159, 167
omphalokele 191
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osteochondrodysplasia 176

o
otiireges sik 55

P
parasternalis négyiireges sik 54
paroxysmalis supraventricularis tachycardia 154
partialis atrioventricularis septumdefectus 95
parvovirus-B19-infekcié 171, 175
Patau-szindréma 194, 195
perctérfogat 65
pericardialis folyadékgytilem 135
periventricularis leucomalatia 208
permanens junctionalis reciprok tachycardia 156
perzisztald ductus arteriosus 34
perzisztald fetalis keringés 205
perzisztald jobb vena umbilicalis 124
perzisztald pulmonalis hypertonia (PPHN) 76
phenylketonuria, anyai 35
piruvat-kinaz-deficiencia 172
pitvari ectopas tachycardia 156
pitvari flutter 157

pitvari kontrakcids (A) bearamlasi csucssebesség 66

pitvari septumdefectus (ASD) 94
primum tipust 95
secundum tipust 94
pitvari sovényhiany 34
pitvar-kamrai blokk (CAVB)
velesziiletett 158
pitvar-kamrai septumdefectus 30
pitvarok vizsgalata 45
polyhydramnion 167
postnatalis adaptacio 203
praenatalis diagnosztika 202
primum tipusu pitvari septumdefectus 30, 95
prosztaglandin 207
pulmonalis atresia 80, 81
ép kamrai septummal 75
pulmonalis hypertensio 205
pulmonalis stenosis 34, 79, 107
pulmonalisbillentyti-agenesia 109, 114, 115, 173

R
reentry tachycardia 155, 156
rekeszsérv 191
restriktiv cardiomyopathia 133
retinolsav teratogén hatasa 37
rhabdomyoma 144, 148
Rh-izoimmunizaci6 171
ritmuszavar 153
rovidilési frakeio (SF) 65
rubeolafertdzés 36

S, Sz
scimitar-szindroma 118
secundum tipust pitvari septumdefectus 94
semilunaris billenty{ik inkompetenciaja 173
septumdefectus 100, 101
kamrai 95
kiegyensulyozott atrioventricularis 97
komplett atrioventricularis 96
partialis atrioventricularis 95
shunt okozta pulmonalis hypertensio 206
sinusbradycardia 157
sinustachycardia 156
situs ambiguus 118
situs inversus 29
situs inversus totalis 117
situs solitus 117
Sjogren-szindréma, anyai 35
Smith-Lemli-Opitz-szindréma 176, 199
strukturalis szivelvaltozasok 172
sulfasalazine teratogén hatasa 37
sulyfejlodésbeli elmaradas 40
supraventricularis tachycardia 154, 155
szabalyos négyiireges sik 53
szambeli kromoszdma-rendellenességek 194
szerkezetbeli kromoszéma-rendellenességek 196
szisztémas lupus erythematosus, anyai 35
sziv
anatomiaja 22
boncolasa 28
fejlodése 15
mérete 45
oldalisag meghatarozasa 45
tengelye 45
sziv/mellkas arany 65
szivfejlédési rendellenesség 28
fetopatologiai vizsgalata 28
kialakulasanak genetikai alapjai 196
gyanuja 40
szivfrekvencia 44, 64
szivritmus 44
szivtumorok 142, 175
sziiletés utani cardiovascularis adaptacié 26
szlirdvizsgalat 42

T
21-es triszOmia 194, 195, 197
tachyarrhythmia 153
tachycardia 155
tarolasi betegségek 176
Tei-index 66
teljes pitvar-kamrai blokk 160, 175
teljes tiidovéna-transpositio 205
teratoldgiai artalmak 201
teratoma 145
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terhesgondozas 210

Thei-index (myocardial performance index) 187

thymus post mortem vizsgalata 29
time velocity integral 64
torsade de point 155
trabecula septomarginalis 55
tracheooesophagealis fistula 191
tricuspidalis atresia

kamrai septumdefectus nélkiil 79

kamrai septumdefectussal 78
tricuspidalis billentyti

atresiaja 74

dysplasiaja 72, 77, 173
trimethoprim-sulfonamid teratogén hatasa 37
triszomiak 194
truncus arteriosus 29
truncus arteriosus communis 105, 110, 173
Turner-szindroma 39, 85, 176, 194, 195
tiidésequestratio 191
tiidévéna-transpositio 124

U
univentricularis (egykamras) sziv 98, 104

\%
VACTERL-asszociacié 192

VATER/VACTERL asszociéci6 29
velocardiofacialis szindroma 196
vena azygos continuitas 128
vena cava superior sinistra persistens 124
vena umbilicalis
dextra persistens 127
koéros lefutasa 123
vénas rendszer
fejlodése 20
rendellenességei 123
veseagenesia 192
vizsgalati dokumentacio 42
volumenterhelés (shunt) okozta pulmonalis
hypertensio 206
VSD 29

\%%
Williams-szindroma 196, 208
Wolf-Parkinson—White-szindréma 156
X

X-monoszomia 195

z-score 63
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