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Elõszó

Dr. Rigó János

A magzati echokardiográfia bevezetése a klinikai gyakorlatba lehetõvé tette a
magzati szívbetegségek diagnosztizálását. Az elsõ közlemények a módszer al-
kalmazásáról 1980-ban jelentek meg. Azóta, a technika rohamos fejlõdésének
köszönhetõen, egyre több magzati szívfejlõdési rendellenességet egyre korábban
ismerünk fel, és lehetõségünk adódik különbözõ terhespatológiai kórképek mag-
zati szívmûködésre gyakorolt hatását tanulmányozni.
A magzati szívfejlõdési rendellenesség, a leggyakrabban elõforduló congenitalis
rendellenesség, az összes malformatio csaknem harmadát jelenti. Ezer újszülött
közül nyolc esetben mutatható ki szívfejlõdési rendellenesség, melynek fele je-
lentõs mûtéti beavatkozást igényel. Ezek az adatok felhívják a figyelmet a szív-
fejlõdési rendellenességek in utero szûrésének és diagnosztizálásának jelentõsé-
gére.
A szívfejlõdési rendellenességek praenatalis diagnosztizálását követõen kerül
sor a szülõk tájékoztatására a kórkép várható prognózisáról, következményeirõl.
Etikai és szakmai kihívást jelent a helyes döntés meghozatala. Rossz prognózisú,
súlyos szívfejlõdési rendellenességek felismerése esetén a 24. terhességi hét
elõtt felvetõdik a terhesség megszakításának a lehetõsége. A szívbeteg magzat
transplacentaris gyógyszeres kezelésekor anyai mellékhatásokkal is számolnunk
kell. Számos terhespatológiai kórkép (magzati növekedési elmaradás, iker-iker
transzfúzió, hydrops fetalis stb.) cardiovascularis vonatkozásai döntõen befolyá-
solják a magzat prognózisát. A szívbeteg magzat állapotának ellenõrzése, a szü-
lés optimális idõpontjának és módjának meghatározása szintén nehézséget je-
lent. Dr. Hajdú Júlia professzor asszony által szerkesztett, hiánypótló kézikönyv
a fenti problémák megoldásában nyújt segítséget.
Hazánkban még nem jelent meg a magzati szívbetegségek diagnosztizálásával és
kezelésével foglalkozó kötet, ezért aktualitása nem vitatható. A kiadvány kiváló,
részletes tájékoztatást ad a szív és érrendszer fejlõdésétõl, anatómiájától kezdve
a congenitalis szívfejlõdési rendellenességek epidemiológiáján át azok szûrésé-
rõl, diagnosztikájáról és a magzati szívbetegségek lehetséges terápiájáról.
Az értékes ismeretanyag egyaránt hasznos a terhesgondozást végzõ szülész-nõ-
gyógyász, a szívfejlõdési rendellenesség diagnosztizálásban jártas gyermekkar-
diológus, a szívbeteg újszülöttet ellátó neonatológus és gyermek-szívsebész szá-
mára, de más társszakmák képviselõinek, mint például a gyermekgyógyászok-
nak, a kardiológusoknak, a genetikai tanácsadással foglalkozó kollegáknak is
fontos információt szolgáltat a mindennapi gyakorlatban.
Kívánom, hogy a könyv hatékonyan segítse a magzati szívfejlõdési rendellenes-
ségek felismerését és útmutatást nyújtson a szívbeteg magzatok kezelése során.

Budapest, 2011. január
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Bevezetés

Dr. Hajdú Júlia

A szívfejlõdési rendellenességek és szívmûködési zavarok, legyenek bármilyen
eredetûek, a magzat és az újszülött egészségét és életét leggyakrabban fenyegetõ
állapotok és betegségek. A súlyos szívfejlõdési rendellenességek spontán vetélé-
sekben egyes vizsgálatok szerint elérhetik a 15–60%-ot. Az élve született újszü-
löttek között 8/1000 újszülött eséllyel kell szívfejlõdési rendellenességre számí-
tani, mely esetek 50%-ában az elváltozás súlyos. Ez azt jelenti, hogy az újszülött
ellátása során speciális kezelésre, sürgõs szívkatéteres vagy sebészi beavatko-
zásra van szükség.
A genetikai módszerek gyors, látványos fejlõdése és az elért eredmények ellené-
re a szívfejlõdési rendellenességek kóroka az esetek 90%-ában egyelõre rejtve
marad. Annyi bizonyos, hogy a magzati szívfejlõdési rendellenességek prognó-
zisa a magzati kromoszóma vizsgálata nélkül nem határozható meg. A szív fejlõ-
dési rendellenességei magas kockázattal társulnak más szervek esetleg operálha-
tó rendellenességeihez, a mûtéti kockázatot és a túlélés esélyét súlyosan befolyá-
solva.
Az intenzív újszülöttosztályos ellátás során az egyik legnehezebb diagnosztikus
kérdés a szívfejlõdési rendellenességek felismerése. Amikor ez a kérdés felme-
rül, akkor már az újszülött jó úton van a megfelelõ ellátás felé. A legkritikusabb
idõszak az, ami az újszülött megszületése és a nyilvánvaló klinikai tünetek meg-
jelenése között eltelik. Sok esetben ilyenkor a klinikai tünetek hátterében már
többé-kevésbé súlyos metabolikus acidosis és tartós oxigénhiány áll. Ez az álla-
pot a magzati diagnózis megállapítása és a születés körül megfelelõen megszer-
vezett ellátás segítségével nem következik be. Számos tanulmány eredménye bi-
zonyította, hogy a praenatalis diagnosztika a mûtétre kerülõ betegek állapotát, és
ami még fontosabb, a hosszú távú prognózist jelentõs mértékben befolyásolta.
Az ultrahangtechnika rohamos fejlõdése jelentette azt a lökést, mely a szívfejlõ-
dési rendellenességek egyre pontosabb diagnosztikáját lehetõvé tette elõbb az új-
szülötteknél, majd egyre fiatalabb terhességi korban. A súlyos szívfejlõdési
rendellenességek egy részét a 12–14. terhességi hét között már ki tudjuk mutatni.
Az utóbbi évtizedek nagyarányú diagnosztikus és kutatómunkája számos, a szív
normális és kóros fejlõdésével kapcsolatos kérdést már megválaszolt, de új és
újabb adatok soha nem látott mennyisége jelenik meg napról napra az orvosi
szakirodalomban.
A gyakorló orvosok – elsõsorban magzati ultrahangvizsgálatot végzõk, szülé-
szek, szonográfusok, neonatológusok, genetikusok – számára kívánunk áttekin-
tést adni a magzati és az újszülöttkori diagnosztika elérhetõ lehetõségeirõl, a
perinatalis ellátás szervezésérõl, a magzati és az újszülöttkori kezelési lehetõsé-
gekrõl.
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Graeve-betegség 176

gyógyszerelés, anyai 37
gyógyszeres kezelés 206

H

haemangioma 146
haemochromatosis 176
haemolyticus anemia 172
haemolyticus krízis 172
három ér metszet 46
három ér–trachea metszet 46
hasüreg post mortem vizsgálata 30
heterotaxia-szindróma 29, 30, 118, 124
hiperechogén papillaris izom 134
histiocytoid cardiomyopathia 147
Holt–Oram-szindróma (HOS) 198
hosszú QT szindróma 158
hydrocephalus 190
hydrops fetalis 167
hyperthyreosis, anyai 35
hypertrophiás cardiomyopathia 33, 132
hypoplasiás bal szívfél szindróm 89, 90
hypoplasiás jobb kamra 80
hypoplasiás jobb szívfél 74

I

idegrendszeri eltérés 209
idiopathiás jobbpitvar-tágula 77
iker-iker transzfúzió 76, 185
ikerterhesség 40
immun anaemia 170
immun hydrops 167
immunmediált anaemia 171
infekciós eredetû anaemia 171
intrauterin fertõzések 36
inzulindependens diabetes mellitus, anyai 34
irreguláris ritmus 154
isotretionin teratogen hatása 37
Ivemark-szindróma 29, 117, 118
izomerizmus 118
izovolumetriás kontrakciós idõ 65
izovolumetriás relaxációs idõ 65

J

jobb kamrai kiáramlási pálya 46
jobb pitvar idiopathiás tágulata 72
jobb pitvari izoméria 119
jobb szívfél

anatómiai rendellenességei 72
jelentõs tágulata 81
terhelés, kóros 76

jobb-bal izomerizmus 29

K

kamrai muscularis septumdefectus 100
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kamrai non-compaction 133
kamrai septumdefectus 34, 95, 101, 107
kamrai tachycardia 155
kamrák vizsgálata 45
Kartagener-szindróma 117
keringési elégtelenség 167
kettõs kiáramlású jobb kamra 30, 105, 115
kettõs kiáramlású kamra 109
kiáramlási pályák vizsgálata 46
kiáramlási septumdefectus 100
kiegyensúlyozatlan atrioventricularis septumdefectus

97
kiegyensúlyozott atrioventricularis septumdefectus

97
kiterjesztett szívvizsgálat 46
Kleihauer–Betke-teszt 172
Klippel–Trenaunay–Weber-szindróma 176
kokainabúzus, anyai 36
komplett atrioventricularis septumdefectus (AVSD)

96
komplett nagyér-transpositio 106
korai (E) és pitvari kontrakciós (A) beáramlási csúcs-

sebesség 66
kóros jobbszívfél-terhelés 76
kóros lefutású vena umbilicalis 126
korrigált nagyér-transpositio teljes pitvar-kamrai

blokkal 113
központi idegrendszer fejlõdési rendellenességei 208
kritikus aortastenosis 86
kromoszóma-rendellenességek

számbeli 194
szerkezetbeli 196
társuló hydropsszal 176

krónikus iker-iker transzfúzió 76

L

lateralitás zavarai 117
leukaemia 172
levocardia 117
lithium teratogen hatása 37
lovagló aorta 30, 107

M

magzati alkoholszindróma 36
magzati anaemia 170
magzati arrhythmia 39
magzati bradycardia 157
magzati cardialis funkció ellenõrzése 63
magzati echokardiográfia 38
magzati elhalás 171
magzati hosszú QT szindróma 155
magzati hydrops 72, 74, 156, 167, 178
magzati keringés 25
magzati ritmuszavar 153

magzati szív
2D ultrahangvizsgálata 53
vizsgálata 45

magzati szívfrekvencia 64
magzati szívultrahang-vizsgálat idõzítése 40
magzati tachycardia 155
magzati tumorok okozta hydrops 175
marihuánafogyasztás, anyai 36
másodfokú pitvar-kamrai blok 158
mechanikus pitvar-kamrai átvezetési idõ (mPR) 64
mellkas post mortem vizsgálata 29
microcephalia 208
mikrodeléció a 22-es kromoszóma hosszú karján 196
mitralis atresia 88
mitralis billentyû atresia 84
mitralis billentyû regurgitatio 84
mitralis billentyû stenosis 84
moderator band 55
monochorialis terhesség 185
monogénesen öröklõdõ szindrómák részeként elõfor-

duló szívhibák 198
monogénesen öröklõdõ, izolált szívhibák genetikai

háttere 199
monoszómia, X 195
morbus haemolyticus neonatorum 171
multifaktoriális kóreredetû vitiumok genetikai háttere

200
multiplex pterygium szindróma 176
muscularis septumdefectus 100
myocardialis performace index 66
myocarditis 36
myocardium betegségei 130
myxoma 146

N, NY

nagyér-transpositio 34, 105, 111
komplett 106
veleszületetten korrigált 107

négyüreges sík 53
nemszteroid gyulladáscsökkentõk teratogen hatása 37
neonatalis lupus erythematodes 158, 160
NFAT protein 197
NFAT transzkripciós komplex 197
NKX2.5 mutációk 199
non-immun hydrops fetalis 39, 167
Noonan-szindróma 132, 199, 208
NOTCH1 mutációk 200
nyaki redõ vastagság 39

O

oesophagusatresia 191
oldaliság meghatározása 45
oligohydramnion 159, 167
omphalokele 191
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osteochondrodysplasia 176

Ö

ötüreges sík 55

P

parasternalis négyüreges sík 54
paroxysmalis supraventricularis tachycardia 154
partialis atrioventricularis septumdefectus 95
parvovírus-B19-infekció 171, 175
Patau-szindróma 194, 195
perctérfogat 65
pericardialis folyadékgyülem 135
periventricularis leucomalatia 208
permanens junctionalis reciprok tachycardia 156
perzisztáló ductus arteriosus 34
perzisztáló fetalis keringés 205
perzisztáló jobb vena umbilicalis 124
perzisztáló pulmonalis hypertonia (PPHN) 76
phenylketonuria, anyai 35
piruvát-kináz-deficiencia 172
pitvari ectopás tachycardia 156
pitvari flutter 157
pitvari kontrakciós (A) beáramlási csúcssebesség 66
pitvari septumdefectus (ASD) 94

primum típusú 95
secundum típusú 94

pitvari sövényhiány 34
pitvar-kamrai blokk (CAVB)

veleszületett 158
pitvar-kamrai septumdefectus 30
pitvarok vizsgálata 45
polyhydramnion 167
postnatalis adaptáció 203
praenatalis diagnosztika 202
primum típusú pitvari septumdefectus 30, 95
prosztaglandin 207
pulmonalis atresia 80, 81

ép kamrai septummal 75
pulmonalis hypertensio 205
pulmonalis stenosis 34, 79, 107
pulmonalisbillentyû-agenesia 109, 114, 115, 173

R

reentry tachycardia 155, 156
rekeszsérv 191
restriktív cardiomyopathia 133
retinolsav teratogén hatása 37
rhabdomyoma 144, 148
Rh-izoimmunizáció 171
ritmuszavar 153
rövidülési frakció (SF) 65
rubeolafertõzés 36

S, Sz

scimitar-szindróma 118
secundum tipusú pitvari septumdefectus 94
semilunaris billentyûk inkompetenciája 173
septumdefectus 100, 101

kamrai 95
kiegyensúlyozott 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
Sjögren-szindróma, anyai 35
Smith–Lemli–Opitz-szindróma 176, 199
strukturális szívelváltozások 172
sulfasalazine teratogén hatása 37
súlyfejlõdésbeli elmaradás 40
supraventricularis tachycardia 154, 155
szabályos négyüreges sík 53
számbeli kromoszóma-rendellenességek 194
szerkezetbeli kromoszóma-rendellenességek 196
szisztémás lupus erythematosus, anyai 35
szív

anatómiája 22
boncolása 28
fejlõdése 15
mérete 45
oldaliság meghatározása 45
tengelye 45

szív/mellkas arány 65
szívfejlõdési rendellenesség 28

fetopatológiai vizsgálata 28
kialakulásának genetikai alapjai 196
gyanúja 40

szívfrekvencia 44, 64
szívritmus 44
szívtumorok 142, 175
születés utáni cardiovascularis adaptáció 26
szûrõvizsgálat 42

T

21-es triszómia 194, 195, 197
tachyarrhythmia 153
tachycardia 155
tárolási betegségek 176
Tei-index 66
teljes pitvar-kamrai blokk 160, 175
teljes tüdõvéna-transpositio 205
teratológiai ártalmak 201
teratoma 145
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terhesgondozás 210
Thei-index (myocardial performance index) 187
thymus post mortem vizsgálata 29
time velocity integral 64
torsade de point 155
trabecula septomarginalis 55
tracheooesophagealis fistula 191
tricuspidalis atresia

kamrai septumdefectus nélkül 79
kamrai septumdefectussal 78

tricuspidalis billentyû
atresiája 74
dysplasiája 72, 77, 173

trimethoprim-sulfonamid teratogén hatása 37
triszómiák 194
truncus arteriosus 29
truncus arteriosus communis 105, 110, 173
Turner-szindróma 39, 85, 176, 194, 195
tüdõsequestratio 191
tüdõvéna-transpositio 124

U

univentricularis (egykamrás) szív 98, 104

V

VACTERL-asszociáció 192

VATER/VACTERL asszociáció 29
velocardiofacialis szindróma 196
vena azygos continuitas 128
vena cava superior sinistra persistens 124
vena umbilicalis

dextra persistens 127
kóros lefutása 123

vénás rendszer
fejlõdése 20
rendellenességei 123

veseagenesia 192
vizsgálati dokumentáció 42
volumenterhelés (shunt) okozta pulmonalis

hypertensio 206
VSD 29

W

Williams-szindróma 196, 208
Wolf–Parkinson–White-szindróma 156

X

X-monoszómia 195

Z

z-score 63
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