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Miert fontos?

= Optimalis egészségiigyi ellatas megtervezeséhez
(minden szinten) sziikségesek az epidemiologiai
adatok.

= Epidemiologiai adatok fontosak az ellatas
minosegenek éertekeléséhez.
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Néehany fogalom

Incidencia:

= j esetek szama/ érintett populécio
Prevalencia:

= létezd esetek szama/ érintett populacio

Fejlodési rendellenességek esetében
Incidencia
= (j esetek szdma (vitiumos magzat)/érintett
populacio (megfogant magzat)
Sziiletéskori prevalencia (birth prevalence)
= Vitiumos Gjsziildttek/ élvesziilottek populéacioja
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Veleszuletett szivhibak ujszulottkori

prevalenciaja
1971-1989

Irodalmi adatok
405 - 10,6%o0

Carlgren LA, Ericson A, Killén B. Monitoring of congenital cardiac defects. Pediatr Cardiol. 1987; 8:
247-256. (7,6 J0o)

Ferencz C, Rubin JD, McCarter R], Brenner JI, Neill CA, Perry LW, Hepner SI, Downing JW.
Congenital heart disease: prevalence at livebirth: the Baltimore-Washington infant study. Am
J Epidemiol. 1985; 121: 31-36. (4,05 %o)

Mészaros M, Nagy A, Krasznai G, Czeizel A. Birth prevalence of congenital cardiovascular
malformations in Hungary. Acta Paediat Acad Sci Hung. 1980; 21/4: 221-225. (10,6 %o)

Mitchell SC, Korones SB, Berendes HW. Congenital heart disease in 56109 births: incidence and natural
history. Circulation. 1971; 43: 323-332. (7,67 %o)

Samanek M, Slavik Z, Zbotilova B. és mtsai: Prevalence, treatment and outcome of heart disease in
live-born children: A prospective analysis of 91,823 live-born children. Pediatr Cardiol. 1989;
10: 205-211. (6,41 %o)
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Velesziuletett szivhibak ujszulottkori
prevalenciaja
1985 utan®

Irodalmi adatok

4,05 - 50 %o

*Hoffman & Kaplan:
Incidence of CHD.
JACC 2002;
39(12):1890-900
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A veleszuletett szivhibak
Incidenciaja 62 tanulmany szerint
(1955-2000)*
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o *Hoffman & Kaplan: Incidence of CHD. [ACC
2002; 39(12):1890-900
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Epidemiologiai tanulmanyok

eredmeéenyet befolyasolo tényezok

= [ [ M [=]

[=]

Alapellat6 orvosok gyakorlata
= Enyhe vitiumok, ASD nem vagy csak feln6ttkorban dertil ki

Milyen életkorban torténik a sziirés (spontan zar6do
defectusok)

Gyerekkardiologiai ellatas hozzaférhet6sége
Boncolas?
Echokardiografia alkalmazasa a sztirésben

Echokardiokratia alkalmazasa a neonatologiai
ellatasben

Magzati echokardiografias sztirések nem detektaljak a
nyitott ductus arteriosust, vagy a pitvari defectust

Terapias abortuszok
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Enyhe szivhibak gyakorisaga joval nagyobb a
korabban ismertnel
(Ujsziilottek teljeskéri echokardiogrdfias
szlirese eseten)

Interatrialis kommunikdcio

Ujsziilottek 2/3-a, dont6 tobbségben
spontan zarodik

Hansen LK et al. Pediatr Cardiol. 1997 Mar-
Apr;18(2):83-5.1997

Az 5 mm-nél nagyobb defectusokat
ajanlott vitiumnak tartani

Ooshima A, Fukushige J, Ueda K. Incidence of structural
cardiacdisorders in neonates: an evaluation by color Doppler
echocardiographyand the results of a 1-year follow-up.
Cardiology 1995;86:402-6.

Kicgi muscularis VSD
= Ujszulottek 53.3 %o

Roguin N et al. ] Am Coll Cardiol. 1995 Nov
15;26(6):1545-8.
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Tendenciak az epidemiologiai
tanulmanyokban*
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Az 0sszes veleszuletett szivhiba és

a kamrai septum defectusok *Hoffman & Kaplan:
gyakorisaganak alakulasa a Incidence of CHD. JACC
tanulmany zaré évéhez viszonyitva 2002; 39(12):1890-900
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A VSD es a tobbi vitium

Incidenciajanak kapcsolata*
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*Hoffman & Kaplan: Incidence of CHD. JACC 2002; 39(12):1890-900
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Vitiumok osztalyozasa sulyossag

szerint®

= Sulyos vitium:

= (jsziilott- csecsembkorban halalt okoz vagy
szivm{tétet, intervencios katéterezést igényel

s Osszes cyanoticus vitium (TGA, HLHS, Fallot stb.)
o AVSD, nagy VSD, nagy PDA, kritikus, vagy stlyos

AS, sulyos'PS, kritikus coarctatio

= Korrekciot igényld vitium (mérsékelten siilyos):

= az el6bbiek mellett azok, amelyek hosszt tavia

prognozisa korrekcidval jobb.
o Pl. nagy ASD
= Enyhe vitiumok:

= az életkilatasokat nem befolyasoljak
o Kicsi VSD, ASD, bicusp. ao. bill. stb.

Mogyorésy Gabor

*Hoffman &
Kaplan: Incidence
of CHD. JACC
2002;
39(12):1890-900



A vitiumok gyakorisaga sulyossag szerint
osztalyozva 44 tanulmanyt
1971-2002%

= Sulyos vitium: Gjsziilott- csecsembkorban halélt
okoz beavatkozas nélkiil

2,5 = 3%o0

= Mérsékelten siilyos vitium (korrekcioval a
prognozis jobb)

3 %0
= Enyhe vitium

= (kicsi muscularis VSD, bicuspidalis aorta billenty, silent
ductus, egy tiid6véna izolalt transpositioja)

50-75 %o!
(bicuspidalis aorta billentyti: 13 %)

*Hoffman & Kaplan: Incidence of CHD. JACC 2002; 39(12):1890-900
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Korrekciot igenylé szivhibak
gyakorisaga®

= Hoffman & Kaplan (2002): 6,/1000

= H-B megye 1994-1997:

= 4.5 invaziv terapias beavatkozas 1000 élvesziilottre
szamitva

= A mitét nélkiil meghalt eseteket is beszamitva
5,3/1000

= *Mogyorosy G, Belicza E, Karacsonyi T, Sztics E. A velesziiletett
szivhibak incidencidja és invaziv kezelése Hajda-Bihar megyében. Orv
Hetil. 2000; 141 (23): 1287-1292.
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Table 1. Incidence per Million Live Births Hoffman & Kaplan (2002)

Number Lower Upper NERICP
Lesion of Studies Mean SD Quartile  Median  Quartile 1975-1977

VSD 43 357 2,878 1,757 2,829 4,482 345
PDA 40 799 1,399 324 567 782 135
ASD 43 941 1,043 372 564 1,059 65
AVSD 40 348 165 242 340 396 110
PS 39 729 731 355 532 836 73
AS 37 401 543 161 256 388 41
Coare 39 409 246 289 356 492 165
Tetralogy 41 421 188 291 356 577 196
d-TGA 41 315 115 231 303 388 218
HRH 32 222 199 105 160 224 —

Tricuspid atresia 11 79 52 24 42 118 56
Ebstein’s anomaly 5 114 138 38 40 161 12
Pul Atresia 11 132 123 76 83 147 69

HLH 36 266 216 154 226 279 163
Truncus 30 107 71 61 04 136 30
DORV 16 157 103 "2 127 245 32
SV 23 106 70 54 85 136 54
TAPVC 25 04 46 &0 91 120 58
All cyanotic 37 1,391 590 1,078 1,270 1,533 HEH
All CHD* 43 9,594 7,484 6,020 7,669 10,567 2,033
BAV 10 13,556 13,049 5,336 9,244 13,817 —

*Excluding bicuspid nonstenotic aortic valves, isolated partial anomalous pulmonary venous connection and silent ductus
Arterioss,

BAV = bicuspid aortic valve; CHD = congenital heart disease; Coarc = coarctation of the aorta; NERICP = New England
Regional Infant Cardiac Program. Other abbreviations as in legend to Figure 5.

Mogyorésy Gabor




Velesziuletett szivhibak gyakorisaga
Hajdu-Bihar megyeben és az

irodalomban
Ol Dg.: Eset H-B* Hoffman** = Dg.: Eset H-B * Hoffman**
%00 %00 %00 %00
m  ASDII 150 5,6 1,06 m TGA 5 0,2 0.39
@ VSD 103 3,8 4,48 @ TA 3 0,1 0.12
= PDA 31 1,2 0,78 @ Aointerup. 3 0,1
m PS 32 1,2 0.84 m Truncus 3 0,1 0.14
m  AS 25 0,9 0.39 = DORV 3 0,1 0.25
[=] BiCUSp. ao. 20 0,7 13.8 m  Pulm bifurc. Sten.3 0,1
m AV-canal 9 0,3 0.39 m ASDI 3 0,1
m CoAo 9 0,3 0.49 m TIVT 2 0,07 0.12
m Fallot 8 0,3 0.58 = HLHS 4 0,1 0.28
m Osszesen 421 15,6 24,3
*Mogyorésy G, Belicza E, Karacsonyi = BAYV nélkiil 401 14.8 10.6

T, szlios E. A yslosllsiai gt **Hoffman JIE, Kaplan S. Incidence of CHD.
incidenciaja és invaziv kezelése

M- . : JACC. 2002; 39:1890-900
Hajdu-Bihar megyeben. Orv Hetil. e Y artilish i J K
2000; 141 (23): 1287-1292. elsSO Kvartlisban levo tanuimanyo

adatail.
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A VELESZULETETT SZIVHIBAK
EPIDEMIOLOGIAJAT
BEFOLYASOLO TENYEZOK



Congenitalis vitiumok: a sziv anatomiai
fejlodesi rendellenessegei

mlzolalt mMultiplex szindroma része
sMultifaktorialis = Egy génpar altal meghatarozott betegségek
= Marfan szindréma
o Holt-Oram szindréma
=  Kromoszoma rendellenességek
sEgy génpar altal meghatarozott = Down
o Turner
=  Mikrodelécids szindromak:

o Di George / Velocardiofacialis
szindroma

= Williams szindréma
Forras: Prof. Olah Eva » Teratogének
o Rubeola embryopathia
o Anyagcserebetegségek
o (PKU, diabeteses anya gyermeke)
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Multifaktorialis:

amag

Kuszob-:

A morphogenesis
primer zavara:
» Sok gen additiv hatasa

« Kornyezeti provokalo
tenyezok

)

Az egyenek sz

Genetikai tcrheltség

Az egyedek a genetikai terheltség, azaz a hibas gének szama szerint
Gauss-gorbét irnak le.

A genetikai terheltség a gorbén balrdl jobbra haladva no. A betegség
a kliszobeérték koril manifesztalddik

Jellemzo: a betegseg csaladon beliil halmozodik
rokonhazassag noveli a kockazatot

ismeétlodési kockazat 1-5% Forras: Prof. Olah Eva



Prevalenciat befolyasolo kornyezeti
tenyezok

Rubeola

Alkohol

s Jacobsen JL, Jacobson SW, Sokol R]J, et al. Relation of maternal age and pattern of pregnancy drinking to
functionally significant cognitive deficit in infancy. Alcohol Clin Exp Res 1998;22:345- 51.

Trichloroethylene

Yauck JS, Malloy ME, Blair K, et al. Proximity of residence to trichloroethylene-emitting sitesand increased risk of offspring congenital heart defects among older women. Birth
defects research (part A). Clinical and Molecular Teratology 2004;70:808-14.

[sotretinoin (Acne kezelésére)

* Lammer EJ, Chen DT, Hoar RM, et al. Retinoic acid embryopathy. N Engl ] Med 1985;313(14):837- 41.
A vitamin taladagolas
= TGA 9x

Botto LD, Loffredo C, Scanlon KS, et al. Vitamin A and cardiac outflow tract defects.
Epidemiology2001;12(5):491- 6.

Anyagcsere betegségek

= Diabetes mellitus
s Fenilketonuria

Folsav hiany
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Folsav hatasa a sulyos szivhibak

szuleteskori prevalenciajara

B 1999-t6] Quebec-ben a
liszttermékek folsavval

rténd dasitist elrendeliek.

@ A folsav pétlast kovetSen

— (ibserved birth prevalence

=== Estimated time tren ds based on observed birth prevalence

évente 6 %-kal csokkent a LR

stlyos szivhibdk sziiletéskori |- O™

prevalencigja. i \ { P
o Conotruncalis anomaliak 3150 \/\\//\ =

o Non-conotruncalis (AV-
canal, UVSZ) 8,8%

Year of birth

o Jonescu-Ittu R et al: Prevalence of
severe congenital heart disease after
folic acid fortification of grain products:
time trend analysis in Quebec, Canada.
BM]J 2009; 338:b1673
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Magzati echokardiografia
hatasa a vitiumok prevalenciajara

Teoretikus donteselemzes

m Altalanos sziirés esetén a stlyos szivhibak 35%-a 6
hénapos kor el6tt detektalhat6

=@ A stlyos vitiumok esetében 45%-ban dontenek a
terhesség terminaldsa mellett

@ Ez a sulyos szivhibak prevalencidjanak 15%-os
csOkkenését eredményezi.

@ Pontosabb és koraibb diagnozis esetén a sulyos
szivhibak sziiletéskori prevalencidja 21 %-kal is
csokkenhet.

» Germanakis I, Sifakis S: The impact of fetal echocardiography on the prevalence
of liveborn congenital heart disease. Pediatr. Cardiol. 2006; 27:465-72 (Kréta)
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Congenitalis szivhibak prenatalis detektalasa
2005-2006 USA
Nem kardiologus 99%-0s sziirés

@ Stlyos szivhibak 36%-a kertilt felismerésre 125/336
= Heterotaxia 82%
» Univentricularis sziv 64%
» Hypoplasias bal szivfél szindréma 61 %
= TGA19%
= Teljes ttid6véna transzpozicio 0%

=@ A felismert sulyos szivhibdk 22%-a keriilt termindlasra
(27/125)

= Az 0sszes stilyos szivhiba (prenatalisan és
postnatalisan felismert) 8%-a keriilt termindldsra
(27/336)

* Friedberg MK et al: Prenatal Detection of Congenital
Heart Disease. ] Pediatr 2009; 155:26-31
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Osszefoglalas

Az ,enyhe” velesziiletett szivhibak
gyakorisaga > 7,5%

A korrekcio6t igényl6 szivhibak ~6/1000

A stlyos, (Gjsziilott/ csecsemékorban) stirgds
ellatast igényld vitiumok: 2,5-3 /1000

A magzati echocardiografia 10-20%-kal

csokkentheti a stulyos szivhibak sziiletéskori
prevalencigjat.

A folsav szupplementacio cskkenti a stulyos
szivhibak gyakorisagat.
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= Kdszondm a figyelmet!
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