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Bevezeteés

AHA/ACC GUIDELINE

2018 AHA/ACC Guideline for the Management
of Adults With Congenital Heart Disease

A Report of the American College of Cardiology/American Heart
Association Task Force on Clinical Practice Guidelines
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Not all grown-ups with congenital heart disease require the same level of expertise; 20—25% are complex,
rare, etc, and require life long expert supervision and/or intervention; a further 35—40% require access to
expert consultation. The rest, about 402, have simple or cured diseases and need little or no specialist
expertise. The size of the population needing expertise is small in comparison to coronary and
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Bevezeteés

« A felndtt kardioldgiai gondozasban egyre nagyobb szamban
jelentkeznek olyan fiatal felndttek, akiket korabban a
gyermekkardioldgian gondoztak kiilonbozo szivfejlodési
rendellenessegekkel. SOt, ismertek olyan adatok, hogy a felnottkori
congenitalis szivbeteg paciensek szama meghaladja a gyermekkori
elofordulast.

* Magyarorszagon gondozott betegek szamardl irodalomban kozolt
adatrol csak a Csongrad regiszterrdl tudunk (>4000 beteg)

« GUCH centrum- GOKI
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Cel:

A Varosmajori Klinikan egy korszert felndttkoru
velesziiletett szivbeteg (GUCH) regiszter
léetrehozasa.
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Betegek es modszerek:

« 2017 aprilis-2018 majus kozott a klinikankon késziilt 6sszes
ambulans és fekvObeteg echocardiografias lelet attekintese (~25000

db)

* a Klinikankon rendszeresen gondozott GUCH betegek kiszlirése az
echocardiografias diagnozis ill. kortorténet alapjan.

* A betegek csoportositasa a kiillonbozd korképek alapjan.

@9 Varosmaijori Sziv- és Ergydgydszati Klinika



Eredmenyek:

e Avizsgalt periodus alatt Klinikankon 170
gondozott beteget talaltunk (~0,7%)

o Atlagéletkor: 34.4 év

e S0 férfi, 90 no
e 107 mutet, 9 katéteres beavatkozas

e ElsO beavatkozas ota eltelt ido: atlag 14.05 év

@9 Varosmaijori Sziv- és Ergydgydszati Klinika



A paciensek eloszlasa a korkepek alapjan:
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Billentyt defektusok

« Osszesen: 97 beteg (57%)

« Atlagéletkor: 36.3 év

» 72 bicuspidalis aortabillentyi
* 16 congenitalis AS

* 6 sulyos mitralis prolapsus

« 1sulyos Al

» 2 sulyos AI+MS

* Mitétek/intervenciok szama: 47
25 AVR

1 TAVI

5 Bentall

5 Ross

2 Yacoub

1 aorta commissurotomia

7 MVR

1 mitralis ringplastica
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A pitvari soveny defektusai: toresvonal kommunikaciok

e Osszesen 35 beteg (20.5 %)

e Atlagéletkor: 36.3 év

* 13 primum ASD

e 18 secundum ASD

* 1 sinus ven+ sec. ASD+partialis v. pulm. transpositio
e 2 ASD lL+partialis v.pulm. Transpositio

e 1 ASD+ pulm. valvulotmia

Mitét/intervencio: 19
— 13 matéti megoldas

— 6 katéteres intervencio
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VSD:

Osszesen 10 beteg (5.8 %)

- Atlagéletkor: 34.8 év

* 1 Gerbode defektus

« 1 VSD+DORV

* 1 betegnel 2 perimembran VSD+bicuspidalis aorta
* 1 VSD+pulm. banding

« 3 perimembran VSD

« Mitétek szama: 6

Coarctatio aortae:

Osszesen: 6 beteg (2.6%)
Atlagéletkor: 32.5 év
Mitétek/intervecidk szama: 5

* 1 ballonos tagitas

* 1 CoA+VSD+ASD

* 3opus
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Fallot tetralogia

e Osszesen: 10 beteg (5.8%)
e Atlagéletkor: 30.1 év
e Miitétek szama: 12

* Rekonstrukcio: 9 beteg

 Palliacio majd rekonstrukcio: 1 beteg (WC shunt majd rekonstrukcio)
* Pulm.homograft csere: 1 beteg

PDA:

. stzesen: 2 beteg (0.89%)
« Atlagéletkor: 30.5 év
1 mutét, 1 intervencid
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Congenitalis coronaria anomalia

e Osszesen 2 beteg (0.89%)
e Felnottkorban felfedezett ALCAPA
e Aberransan eredo és futé LM

17 éves sportolo fia, sport kozben SCD

Ujraélesztést kovetden felvétel klinikankra --> urgens coron, periférids VA ECMO
impl.. Preop echo: 35%-0s EF

LM az RCA kozvetlen kozelébdl ered, az a.pulm és az aorta kozt fut

Stirgds opus 2 LM plasztika, LAD-LIMA bypass, ECMO centralis konverzioja
3 nap utan ECMO expl.

Postop echo: 55%

3 hét utan stabil dllapotban otthondba emittaltuk

2019.02 cMR: J6 bal és jobb kamrai EF, isch.-ra utald eltérés nincs
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Ritka korkepek

e Osszesen: 8 beteg (4.7%)

e Atlagéletkor: 30.6 év

* 1 pulm.agenesiaval tarsult TOF

e 1 Ebstein anomalia

e 2TGA (1d-TGA, 1c-TGA)

* 1 congen. MS

* 1 tricusp.atresia

® 1 unicuspidalis aorta

e 1CAVD

e Mitetek szama: 8 (nem minden beteg operalt)
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Marfan syndroma

« Osszesen 61 beteg

« Atlagéletkor: 32.01 év

« Mitetek szama: 18
» 8 Bentall
1 Bentall+tMVR+DeVega plasztika
1 BentalltMVR+ASD
7 Tirone-David
1 Yacoub
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A betegek eloszlasa korcsoportok szerint

Korcsoportok
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m Korcsoportok

Legfiatalabb beteg: 16 év (ASD), Legidésebb beteg: 70 év (ASD)
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Osszefoglalds

« Klinikank egy éves adatbazisat attekintve meglepden
nagy volt a GUCH betegek szama.

* Varosmajori GUCH regiszter megalakulasa elOsegiti
Congenitalis Heart Teamiink tovabbi munkajat.

* Bar a betegek tobbsege a fiatalkortiakhoz tartozott, de
magas volt a kozép/idoskoruak aranya, melyek komplex
managementet fognak igényelni.

« Tavolabbi celjaink kozt szerepel a regiszter pontositasa ill.
bovitése az elmult 10 ev eseteinek feldolgozasaval.
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K0szonom a figyelmet!
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