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A velesziiletett szivhibdk sebészi kezelése a technika fejlédésével folyamatosan valtozik. Az egyik legegyszertibb, leg-
kozismertebb fejlédési rendellenesség a coarctatio aortae. A szerz6k az elmult évtizedek soran alkalmazott mitéti
megoldasokat (’end-to-end’ anasztomozis, foltplasztikdk, interpositumok), a matéti lehet&ségeket mutatjik be, hazai
és nemzetkozi tapasztalatok alapjan ismertetik a kiillonb6zé megolddsok eredményeit, el6nyeit, hatranyait. Nagy se-
bészi kihivast jelent az Gjsziilottkori stlyos aorta-hypoplasiaval jar6 eseteknek, a késébbiekben a kialakul6 restenosi-
soknak és az esetleges szov6dményeknek (aneurysmdk, dissectiok) a megoldasa. A coarctatio aortae megolddsai még
napjainkban is nehézségeket, sebészi kihivist jelentenek, hiszen ezeknek mdsok a megoldasai csecsem&kben és na-
gyobb gyermekekben, illetve felnSttkorban. Itt mar sokszor kell alkalmazni a katéterintervencidés megoldasokat is,
melyek helyes id6zitése még napjainkban is nagy kihivast jelent.
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Coarctatio aortae: management from infancy to adulthood

The surgical management of congenital heart defects is changing continuously due to technical development. Aortic
coarctation is one of the most frequent congenital heart diseases often with serious symptoms. The authors review
the different surgical techniques (end-to-end anastomosis, pathplasty, interposition) and present the up-to-date pro-
cedures from infancy to adulthood. We assess the results, the benefits and disadvantages of the different procedures
based on our and international experiences. The greatest surgical challenges are the management of the serious hy-
poplastic aortic arch in infancy and later evolving restenosis and complications (aneurysm, dissection). Nowadays, the
management of aortic coarctation is very difficult because the surgical procedures are different in infancy, childhood
and adult age. In the latter two cases, it is necessary to apply catheter interventions, too, the correct timing of which
also present great challenges nowadays.
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Roéviditések A velesziiletett szivhibdk sebészi kezelése a betegek élet-
CT = (computed tomography) szimitégépes tomogrifia; koraval jelent&sen valtozik, ezzel Gjabb kihivisokat je-

DORYV = (double outlet right ventricle) kett&s kidramlasti jobb lentve a szivsebészek szamdra. A coarctatio aortae az elsé

kamra; MR = mégneses rezonancia; TGA = (transposition of
the great arteries) nagyér-transzpozicié; UVSZ = univentricu-
laris sziv; VSD = ventricularis septumdefektus

volt e betegségek kozott, amelyet sikeriilt sebészileg kor-
rigdlni. A feltételek azonban csak azt biztositottik, hogy
a gyermek-, felnSttkort megért betegeken tudtak segite-
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ni. A diagnosztikai és sebészi technika fejlédésének ered-
ményeként mar Gjszilott, sét korasziilott betegeken is
sikeresen lehet alkalmazni korrekciés megoldasokat. Cé-
lunk elemezni, hogy napjainkban milyen megoldasokkal
korrigilhaté e kérkép az jsziilottkortdl a felnSttkorig.

A coarctatio aortae az aortan kialakult velesziiletett
sztkiilet, melynek tipusos helye az aortaisthmus teriilete,
ahol el6fordulhat izolaltan, vagy aortaiv-hypoplasidval
tarsulva. Ritkdn a sziikiilet/hypoplasia jelentkezhet az
aorta descendens kiilonb6z6 szakaszain is. Gyakori vele-
sziletett szivhibanak szamit (4-6%), 10 000 élvesziile-
tésbdl 4 esetben észlelhets [1]. Izolalt el6fordulasianak
okaként az aortafalat infiltrdld, zar6d6 ductusszovetnek
a kontrahdldsat tartjik [2], mely kialakulhat napok alatt
(igy wjsziilottkorban keringési elégtelenséget okozva)
vagy lassabban, ami miatt a tiinetek csak fokozatosan fej-
16dnek ki, igy a korkép csak gyermek- vagy felnSttkorban
kerdil felismerésre. A sztikiilettSl proximalisan megemel-
kedik, distalisan csokken a vérnyomas. Ha ez gyorsan
alakul ki, akkor a bal kamrinak nincs ideje adaptilédni a
hirtelen megemelkedett vérnyomashoz, akutan dilatal,
ami keringési elégtelenséghez vezet. Maga a magas vér-
nyomas is panaszokat (agyvérzés stb.) okozhat, az alsé
testfél hipoperfuzidja pedig szervi kirosodisokhoz ve-
zet. A szikiilet lassabb kialakuldsakor a bal kamranak van
ideje hozzaszokni az emelked§ vérnyomashoz, a szGki-
let feletti és alatti testfél kozott kollaterdlis keringés ala-
kulhat ki, mely javitja az alsé testfél perfuzidjit, igy eny-
hitve a klinikai tiineteket.

Gyakran tarsul egyéb congenitalis betegséggel: bicuspi-
dalis aortabillentytivel, agyi éraneurysmakkal, a genetikai
betegségek kozil Turner-szindrémaval, Williams-szind-
rémaval, valamint kamrai septumdefektussal tarsul6 vele-
szilletett szivhibikkal: VSD, TGA, DORV, UVSZ [3, 4].

A VSD-vel tirsult esetekben a szkiilet kialakulasira a
Rudolph- [5] tedria az elfogadott, miszerint a bal kamra
feldl a vér zome a VSD-n keresztiil a jobb kamra — arteria
pulmonalis — ductus arteriosus — aorta descendens ira-
nyaban folyik el, s csak a perctérfogat kisebb része aram-
lik az aorta ascendens — aortaiv irdnyaba. Mivel a vér
zome ilyenkor elfolyik a coronariik, nagyartériak (agy)
felé, az aortaiven mdr alig vagy nem folyik keresztiil vér,
ezért az hypoplasids lesz, és az isthmus teriiletén az ér
atreticussa is valik. A klinikai képet sziiletés utan a kerin-
gési elégtelenség uralja, mely a pulmonalis resistentia
csokkenésével, a tiidén atfolyd vérmennyiség emelkedé-
sével fokozodik. Mivel a bal kamra biztositja a felsé és az
also testfél keringését is, igy vérnyomdskiilonbség nem
alakul ki, viszont a fels§ testfélbe teljesen oxigenizilt, az
alsé testfélbe kevert vér jut, a két testfél kozott oxigén-
kiilonbség mérhetd (diagnosztikus jel) [5].

Diagnosztika

A fizikdlis vizsgalatnal (vérnyomas-differencia a felsd és az
als6 végtagok kozott) felvetett gyantt echokardiogrifiis,
CT-, MR-, szivkatéteres vizsgilattal lehet pontositani.
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Echokardiografids intrauterin vizsgilattal mdr felme-
rilhet a gyant [6, 7] coarctatio aortae kialakuldsira
(25%-ban), de a ductalis flow, isthmuson a limitalt flow
ncheziti a diagnoézis feldllitisit. Perinatalisan ¢ betegek
10-30%-a nem keriil lit6térbe (meghal?), a tobbi gya-
korlatilag siirgGsségi ellatast igényelve keriil elldtisra.
Az echokardiogrifia Gjsziilott-, csecsemSkorban ,arany
standard” vizsgialémddszernek tekinthetd, de az életkor
clérehaladtaval, a teststly novekedésével (echods ablak
szlkiilése) csokken a megbizhatésiga. Az MR és a CT
pontos képalkoté megoldasok, de Gjsziilott-, csecsemd-
korban a hasznalhatésaguk korlatozott (narkézis igénye,
sugdrterhelés). Szivkatéteres vizsgilat a diagnézis feldlli-
tasara csak akkor indikalt, ha tarsbetegség kivizsgalasa
vagy intervencids beavatkozds jon szoba.

A mitéti és az intervencios beavatkozas indikacidja
azonos, minden életkorban valtozik, amit a guideline-ok
irnak elg. Ujsziilott-, csecsembkorban a keringési, bal-
kamra-elégtelenség indikal akut vagy siirg&sségi beavat-
kozast. Gyermek-, felnSttkorban: 1) a 20 Hgmm-nél
magasabb csticsgradiens, 2) igazolt szlkiilet + kollaterd-
lis keringés mellett alacsonyabb gradiens is elfogadhato,
3) szisztémas hypertonia, 4) tarsult szivhibdk, kiemelten
univentricularis sziv, 5) bal kamrai hypertrophia és emel-
kedett bal kamrai végdiasztolés nyomas jelent m{téti in-
dikaciot [8, 9].

Sebészi kezelés

Az els6 aortaisthmus-szikiiletet Morgagni irta le 1760-
ban [10], az els6 sikeres mitéti megoldast (isthmusre-
szekci6, ’end-to-end’ anasztomézis) Crafoord végezte
1944-ben [11]. A betegség felismerése és igy sebészi ke-
zelése gyermek-, kora felndStt kort betegeken tortént,
akiknél az akkori technikai nehézségek (megtelel§ varréd-
anyag, érprotézis hidnya) miatt gyakoriak voltak a komp-
likdciok, a korai recoarctatiok kialakuldsa. A diagnosztika
tejlédésével egyre fiatalabb életkorban kertiltek felisme-
résre ¢ betegségek, és a technika fejl6dése megteremtette
a lehet8séget, hogy mar 4jsziilottkortdl sikeresen lehes-
sen a sztikiileteket korrigalni.

Napjaink elfogadott miitéti megoldasai

1) Izolilt esetben: Gjsziilott-, csecsemSkorban minden
esetben sziikséges az aortafalat infiltrdld, kontrahaléd
ductalis szovet eltavolitiasa (megel6zends a coarctatio ki-
alakuldsanak ismétldését), ezért az isthmus reszekcidja
utdn a megoldas a vég-a-véghez anasztomozis készitése
(1. dbra). A konnyen mobilizdlhat6, rugalmas erek meg-
elézik az anasztomozis fesziilését, szikiilését. Sajnos a
noévekedés soran az anasztomozis helyén hegesedés, szl-
kiilet alakulhat ki. Ha a varrt érszakasz képes is noveked-
ni (nem alakul ki sziikiilet), akkor is elveszti rugalmassa-
git, és nem tudja kovetni az egészséges érszakasz
»szélkazani funkciéjae”.
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1. dbra | Aortaisthmus-reszekei6, *end-to-end” anasztomézis

A gyermek- és felndttkorban észlelésre keriil$ izoldlt
szlikiilet esetén, az erck nehezebb mobilizdlisa miatt,
nem mindig készithet§ el a beteg szakasz reszekcidja
utin a vég-a-véghez anasztomézis. Ilyenkor az anatémi-
ai helyzetnek megfelel§ megoldisok jonnek széba, agy-
mint foltplasztika, mGérpotlis, bypass. Ha az ér kirekesz-
tésckor az alsé testfél perfiizidja a kritikus érték ald esne,
a mitét csak extracorporalis keringés védelmében végez-
hetd el.

2) Egyéb szivhibikkal tirsult esetekben az aorta-
isthmus-stenosis//atresia aortafv-hypoplasidval tarsul. A
szikiilt érszakasz reszekcidja utin, a metszést proximalis
iranyban az ivre kiterjesztve, az iv és a descendens kozott
készithetiink kiszélesitett anasztomézist (’extended end-
to-end anastomosis’). Amennyiben ez nem kivitelezhe-
t8, akkor foltplasztika, subclaviaflap (Waldhausen sze-
rint) vagy ’reverse’ subclaviafolt alkalmazdsa johet széba.
Sajnos a hossza tava eredmények nem minden esetben
kielégit6ek, 4—11%-ban [12-15] a hossz(i anasztomOzis
miatt a varratsor nem novekszik kell6en, a vékony folton
ancurysma, dissectio alakulhat ki, ezért napjainkban
elényben részesitik az aortaiv-rekonstrukcié elvégzését
extracorporalis keringés védelmében, ,egy iilésben”
tarsszivhibak megolddsival, median sternotomidbdl (az
aortafv-interruptio mintajara).

Katéteresballon-tagitas, endovascularis stent
beidiltetése

A katéteresballon-tagitast a kortilirt nativ érszikilet ta-
gitdsira 1982-t61 [16, 17] kezdték alkalmazni. Kezdet-
ben ezt a médszert gyermekeken alkalmaztik, de kozép-
tava utinvizsgilatok sorin 8-32%-ban [18-21] észleltek
recoarctatiét és 24-35%-ban [21, 22] aneurysma kiala-
kulasat. Ujsziiléttkorban az isthmus tigitisa eredmény-
telennek mutatkozott, mert az aortafalat infiltral6, kont-
rahilédé szovet a tagitdst kovetSen is tovabb sziikitette
az aorta lumenét. Igy ez a beavatkozds csak akkor jon
sz6ba, ha a kritikus allapotban levé Gjsziilottnél a silyos

{ \L\\ \ \\,

aortabillentyl-stenosis feltagitisihoz a katéter csak a fel-
tagitott aortaisthmuson keresztiil vezethet$ be a szivbe
(2. 4bra). A keringés stabilizdldsa utin, napokon beliil, a
coarctatiot sebészileg korrigilni sziikséges.

A beavatkozasokat kdvetSen kialakult recoarctatio ke-
zelésében, elsGsorban csecsemd-, gyermekkorban, a bal-
lonos tigitasnak kitliné eredményei vannak, sikeressége
80-93% [23]; aneurysma csak 1-2%-ban alakul ki [24,
25], ezért ez tekintendd standard megolddsnak.

Endovascularis stentet 1991-ben [26] alkalmaztak
el6szor érszikiilet tagitasira, és azdta nélkiilozhetetlen

2/a dbra

| Coarctatio aortae + kritikus aortastenosis tjsziilottkorban
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2/b dbra A coarctatio aortae feltdgitdsa utin a katéter bevezethetd a bal

kamriba

AP

2/c abra | Kritikusan sziik aortabillenty ballonos tagitisa

megoldasnak tekinthetS. Csecsem&-, gyermekkorban a
haszndlatit korldtozza, hogy a stent nem né a gyermek-
kel, nem lehet ,utintigitani”, ezért hasznalata elsGsor-
ban a feln6ttkort betegekre korlitozodik [27-29]. To-
vibbfejlesztett formdja, a ,,covered stent” esetén a stentet
boritéd szovetet rafeszitve a tagitott érfalra, megel6zi az
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3. dbra | Aortaivisthmus feltdgitisa stenttel felnSttkorban

esetleges érfalsériilésbdl kialakulé aneurysma, dissectio
kialakulasat. Alkalmazasakor komplikiciét az jelenthet,
ha a szovet elzdrja a sziikiilet kozelében ered§ erek szdja-
dékit. Ezért minden ilyen beavatkozist egyénre szabot-
tan kell megvilasztani. A leggyakoribb problémit a bal
arteria subclavia kozeli eredése esetén annak elzirasa je-
lenti, de ez kis sebészi beavatkozassal athidalhato, az ér-
nek a bal arteria carotis communisba torténd dtszajadz-
tatasaval (3. abra).

Mir feln6ttkorban torténd sikeres korrekcid esetén is
megvan a lehetésége, hogy a magas vérnyomds mar rog-
zilt. A mitét/intervencids beavatkozds elvégzése igy is
sziikséges, megelézendd a balkamra-elégtelenség, illetve
egyéb szovédmények kialakuldsit [30-33].

Mi a teends napjainkban?

Ujsziilitt-, csecsemdkorii betegeknél

Paraductalis aortaszakasz reszekcidja, ’end-to-end’ anasz-
tomézis készitése. Hypoplasids aortaiv esetén tdrsult sziv-
hibakkal egy id6ben extracorporalis keringés védelmében
aortaiv-rekonstrukeié. Izoldlt esetben ’extended end-to-
end’ anasztomozis készitése, anatOémiai varidciok esetén
subclaviaflap, ’reverse’ subclaviafolt, mianyag folt, sziik-
ség esetén miér implantilisa lehetséges.

Recoarctatio esetén a besziikiilt anasztomozisok kit(i-
né eredménnyel tigithatok ballonnal, a tobbi beavatko-
zds esetén egyedi elbiralds utin valasztando a tagitds se-
bészileg: foltplasztikdval, miiérpotlassal.

Gyermekkorban

Els6dleges megoldasként a ballonos tigitds, nagyobb
gyermekeknél ,utintigithat6” endovascularis stent al-
kalmazasa jon széba, csak ezek sikertelensége esetén ke-
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ril elGtérbe a sebészi megoldas. Mivel ebben az életkor-
ban az erek mar nehezebben mobilizilhaték, nem
minden esetben lehetséges a paraductalis érszakasz re-
szekcidja utdn az ’end-to-end’ anasztomozis biztonsigos
clkészitése, ezért foltplasztika vagy érprotézis betiltetése
jon széba.

Recoarctatio esetén elsédleges megoldas az interven-
cié: ballondilatilas, stentbetiltetés.

Felniotthorban

Primer coarctatio és recoarctatio esetén is ,arany stan-
dard” megoldas a ’covered’ stenttel torténé értagitds.
Ha ez tehnikailag nem kivitelezhetd, akkor sebészi meg-
oldas sziikséges. Amikor a kollaterdlis ereken keresztiil
nem elegendé a megfelelS alsotestfél-perfazid, akkor
sziikséges extracorporalis keringéssel biztositani az alsé
testfél megfelel$ vérellitasat. Primer esetben a szikiilet
foltplasztikdval torténd tigitisa vagy a reszekalt érsza-
kasz interpositummal torténd poétlasa a megoldis. Reco-
arctatio esetén a massziv 0sszendvések, aneurysma miatt
nehezen vagy egyaltalin nem preparalhaté ki az el6z6
mtéti beavatkozas helye, ilyenkor a sziikiiletet megke-
rill6 bypasszal (aorta ascendens — descendens, arteria
subclavia — descendens) oldhaté meg, javithat6 az alsé
testfél keringése, csokkenthet$ a fels6 testfél hyperto-
nidja.

Amikor 1944-ben megtortént a coarctatio aortae elsé
sikeres korrekcidja, azt gondoltuk, hogy megoldédott
ennek a betegségnek a sebészi kezelése. Ugyanakkor lat-
hat6, hogy a betegség felismerése, kiilonb6z6 életkorok-
ban a sebészi/intervenciés megolddsa napjainkban is
Gjabb és Gjabb kihivést jelent a szivsebészek, az érsebé-
szek, a gyermekek és a felnSttek kezelésében és gydgyita-
sidban részt vevé kardiolégusok szimadra, feltehetGen
még mindig nem jelentve végsG megoldast.

Anyagi tamogatis: A kozlemény elkészitése anyagi ta-
mogatasban nem részestilt.

Szerzdi munkamegosztdas: H. 1., V. S., H. 1. oh., B. G.:
A hipotézisek kidolgozisa, a vizsgilat lefolytatisa, a kéz-
irat megszovegezése. H. 1. oh., V. S., H. I.: Statisztikai
elemzések. A cikk végleges valtozatat valamennyi szerz§
elolvasta és jovahagyta.
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