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Bevezetés

Mustacchi és misai /1963/ San Franciscoban 1949 =
~1951 kozbtt sziiletett 47137 élvesziilott ujsziilott
kozoth 277 sziv-nagyérfejlodési rendellenességet talal-
tak,aml 549 %o=es incidencia értéknek felel mege 10 é=
ves megfigyelési id6 alabtt ezeknek 544 %=a halt meg,

a haldlesebek tobbsége = 4448 %-a = az 1 éven aluli kor-
csoportra esettbe

Carlgren /1959,1969/ a svédorszagi Gdteborgban
19411960 kizotti 20 évben sziiletebt 1164419 élveszii=
1666 ujsziilott kozott 838 szivenagyérfejlodési rendelle-
nességet észlelt, ami 7.2 %o-es incidencia értéket je-
lenbe Az 5-25 évig bartd megfigyelssi id6 alatt ezeknek
"33 %ea halt meg, 26e4 % esett az 1 éven alull korcsoport-
rae

Yerushalmi /1969/ Californiaban 1960-1966 kozdth
sziiletett 19.000 élvesziilott ujsziilott kozott 206 szive
nagyérfejlédési rendellenességrél szamolt be, ami B4
%o=es incidencia értéknek felel mege 5 éves megfigyelé=
si 146 alatt 22 % halt meg, ebb&l 15 % esett az elsd
élatévre.

Budapesten 1963=1965 kozitt sziiletett 52569 élve=
sziilott ujsziilott kozokt 406 sziv-nagyérfejlodési
rendel enességet talaltunk /Czecizel, Kamarés és pbsal
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1972/, ami 7.7 %o-es incidencia értéknek felel mege A
6-8 éves megfigyelési 14 alatt ezeknek 60;5 Jma halt
megy, 472 % az elséd életévben. ‘

Az emlitett epidemiologiai vizsgalatokbblvkiderﬁl.
hogy az incidencia érkﬁﬁgk az europail és amerikai ada=-
tokban kdzel azonosak, i@rk 1000 élvesziilottre minde=
niitt 6-8 velesziiletett sziv-nagyérfejlddési rendellenss—
8ég esik. '

A prognozis - a legmagasabb lethalitast mutatéd bu-
dapesti adatok kivételével -~ Ssszefiiggést mutat azzal,
hogy régebbi, vagy ujabb keletii adatokrél van-e s26.

Mig Mustacehi és mtsai /1963/adatai alapjan még azzal
kellett szamolni, hogy a congenitalis vitiummal sziile-
tattek fele meghal a korai gyermskkorban, addig Carlgren
/195941969/ adataiban ez az arémy 33 %-ra, Yerushalmi
/1969/ adataiban mar 22 %-ra csdkkente Az adatok alapjan
tetszet Osnek latszik az a kovetkeztetés, hogy a csdkke=
nés a therapids lehetéségek javaulasaval, elterjedésével
fiigg Osszee Ahhhs azonban, hogy ennek a kabpckeztetés-
nek helyességéréi me ggy 6z6dhessiink, ismerniink kell a
congenibalis vitiumok lethalitasat befolyasolé tényezé-
kebts Ha olyan tényezbk jatszanak ddntd szerepet, amik

az ujabb theradpias lehetbségekkel befolyasolhaték, a
kovetkeztetés helyénvalé, ha nem, ugy a prognozis javuaw
lasat egyéb koriilményben kell keresniinke

Az I, tablazat 12 kiilonbdz6 helyrél és részben kii-
10nb6z6 £81drészrél szarmazé halalozasi sbtatisztika ae
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datait tartalmazza abbdl a szempontbdédl, hogy a sziviej=
16dési rendellenességben meghaltak hany %-a esik a

O=1 éves csecsemd korcsoportras Az irodalmi adabtokat
jelen vizsghlat=sorozatunkbél szGrmazd sajat adataink=-
kal egészitetbilk kie Sajat adatainkat a Fivarosi Heim
Pal Gyermckkorhaz kérbonctani osztalyanak boncolasi
anyagabél nyertilk, ami a Heim P4l Gyermékkoghazban be=
kovetkozett halalescteken kiviil az Orszégos Kardiologial
Intézet Gyermekosztilyanak, a Budai Teriileti Gyermek-
kérhaznak és az Apathy Istvan Gyermekkorhdznak halé=
los kimenetelii eseteit is feldlelies A boncolt anyag

az 1964=1970 koz0tt eltelt 7 év alatt észlelt 268 eseb-
re vonatkozike Az csétek nagy széma és az enlitebt gyer=
nekgyégyaszati intizmények széles felvevd teriilete
egyarant biztositja azt, hogy az adatokbdl redlis ko=

vebtkezbtotéscket vonhassunk le.
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I+ tablazat

Csecsembk szémarénya congenitalis vitiumban meghalb
csecsemd~ és gyermekkori halalozasi statisztikaban

Osszes 1 év alattiak

eseb sz4ma %
MolMahon és mte 1953 440 431 97.9
Birminghan
Muir 1960 411 341 8340
Singapore
Fontana-Edwards 1962
Ribchester 409 357 87.2
Mustacchi és mt. 1963 148 124 8347
San Franciseo
Apitz-Stoermer 1967 438 397 9046
Gottingen
Keith és mb. 1967 106 t5bbség e
Toronto
Carlgren 1969 256 219 8545
Gotaborg
Kamaras és mte 1970 162 138 851
Pudapest
Bankl 1970 518 428 8246
Wien
Yerushalmi 1970 45 31 6940
California
Landtman 1971 777 667 858
Helsinki
Jelen sorozab 1971 291 268 921

Budapest
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Az I. tablazat adatai meggybzben szemléltetik,hogy a
szivfejl6dési rendellenességek halalozasa a ¢secsemd-
korban halmozbédik.Ez a koriilmény amellett szél, hogy
cbben a korban olyan tényezlk hatnak, amikkel kés bbb
nem, vagy alig kell szamolnunk. Ezért mindenekeldtt are
ra a kérdésre kerestem valaszt, hogy milyen tényezbk ma=
gyarazzak a halalesetek csecsembkori halmozbdasétbe

A csaecsembkori halmozdbddésra két magyarézat is kinale
kozike Az egyik, hogy a halalesetek csecsemkori halmo=-
z6dasaért nem a szivfejlédési rendellenesség Onmagaban
felelés, hanem extracardialis tényezbk jabtszanak dontd
szerapebe

A masik magyarazat, hogy a csecsembkori halalozés-
ban tulnyomérészt az élettel Usszeegyezbethetetlen,sulyos
prognozisu diagnozisok szerepelneke

Extracardialis tényez Ok jelentosége a sz
dési rendellenességek lethalitésénak e¢secsembkori hale-
mozdédésabane

#xcracardialis halaloki tényezd lehet a szivfejlbdési
rendellenességhez tarsuld egyéb sulyos fejlodési rendelle-

nesség, vagy lehet az ujsziilottkor olyan specialis artal-
ma, mint az ujsziilotbek haemorrhagias diathesise, a lég-
zés- és vesefunctio labilitésa, infectibébkkal szembeni
csdkkent ellenallas,vagy sziilési trauma.Az is ismerebes,
hogy az ujszilottkori &rtalmak korassilSbttekben hatvényo=
zotbabban jelentkeznek /Sarkany,1964,1966/«

A jelen vizsgalab=-sorozatban szerepld 268 csecsemd kér-

bomctani jegyzOkdnyvét és klinikai adatait atbtanulmanyoz-
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tam abbdl a szempontbély, hogy a szbédbanforgéd csecsemdk
koral hal4dlaban az emlitett extracardialis tényez ok
milyen aranyban jatszotbtak szerepete A eredménycket
a IIe tablazatban vatoltam fele

II. tablazat

268 sziv-nagyérfejlédési rondellencsségben meghalt csecse=
md halaloki megoszlasa korcsop rbok szerinte

Szivfejlbdési Extracardialis

rendellenesség tényezd
kovetkeztében szerepelt
halt meg
1 hénapon 33/ 127 % / 55 / 206 % /
belii
gt o 119 / 4348 % / 8/3.0%/
6 lblégapon 49 / 1844 % / 4/ 145 % /
a

A II. tablazat adatai azt mutatJak, hogy a vizgsgalt
esetekben az extracardialis tényezdk szerepe alérendelt
volt, hiszen csupan az esebek 1/4 részében voltak kimua-
tathatéke A korai haldl az esebek 3/4 részében kiz&rde
lag a szivfejlodési rend:llenességgel Allt Osszefiiggbs=-
bene

A sectios tanulményok nagy szaméhoz viszonyibva

/Barzis.Steinberg, 19543 Ober,Moore,1955; Callonsee,19583
Csontal,Jellineks 19593 Apitz,Bouren, 19633 Hoffheinz és

mbsai, 19643 Coloman, 19653 Lambert és mtsai, 1965+/
arénylag kevés adat talalhaté az irodalomban a halaloki

megoszlisra vonatkozdlage A rendelkezésre 4116 adatok

az extracardialis tényezdk alarendelt szerepére vonate
kozé megfigyelésiinkkel teljes mértékben dsszhangban vane—
nake Richards és pbdal /1955/ szerint extracardialis
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tényezék 25 %~ban, Apitz és Stoermer /1967/ szerint
114 %-ban szerepelnek. Rowe és Mehrizi /1968/,ille
Mehrizi és mksai /1965/ szerint az extracardialis té-
nyezfk az ujsziildttkori halédlozéson beliil sem remdel=-
keznek ddnt® jelentéséggel, mert 288 lhémapon belél
meghalt ujsziilots kagatt csupén 79 esetben, vagyis asz
ujsziildtbek halélozésinak 2647 %~ban tudbak extracardi=-
alis tényezbt kimubabtni.

Qélen vizsgalat-sorozatban észlelt extracardialis

tényezdk részletes megoszlasht a III. tablazatban tin-

tettem fele III. tablazat
Haléloki tényezdként szerepld extracardialis tényezdk
megoszlasa
1 hénapon 2-6 6 hémapon Ossz.
bel hénapig &al
Extracardislis
fajlédési 3 4 2 37
rendellenesség
Ugszﬁldtbkori
vérzés 16 - - 16
Infectio 7 4 2 13
Icterus haemole.
neonate 1 - - i
Osszesen 55 s & 67

A III. tablazatban feltiintetett adatok meegyeznek
azzal, amit elézben a I. Gyermekklinika halalozasi
statisztikfjoban talaltunke A szivfejl6dési rendelle-
nességek halalozéshban szerepet jatszd extracardialis té-
nyezbk tilnyomé részét abban az anyagban is a szivfe jlo=
dési rendellenességhez btarsuld egyéb fejlbdési rendelle~
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nesség, ille ujeziilottkori vérzés jelentette / Kamarfs
és mtsai, 1970 ‘

Az észlelt extracardialis fejlédési rendsl lenességek
részletes megosslasht a IVe tablazatban bintettem fele

IV. tablazatb

Congenitalis vitiumhbz‘csatlakozé extracardialis fojlo=-
dési rendellenességek megoszlasa

1 hénapon 2-6 6 hénapon Ossze
beliil hénapig tal

Atresia oesophagi

+ fistula oeso~ 14 o - 14
phago=trachealis
Gastro-enteralis
fejlerendelle B 2 - 6
Lldegrendszeri
fejle rendelle 4 - - 4
Urogenitalis
fejle rondclle 2 1 1 4
Koldok '
fejle rendelle : e - - 4
Hernia
diaphragmatica 3 - - 3
Epeut fejle
raendelles - 1 1 2
Ossgesen 31 4 2 37

A IVe tablazatban felsorolt extracardialis feJjlodési
rendellenességek kiilonbdzé szivfejlodési rendellenessége
hez tarsultak, a btarsulasban = egy kivételtdl eltekint-
Ve - szabalyossag nem volbe A kivébelt az oecsophagus at-

residnak coarctatio aortaeval vallsirsulasa Jelentettes
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A Ve tablazatban részletezbem az oesophagus atresifé=
hoz tarsuld szivfejlodési rendellenességeketb.

Ve tablazatb
Oesophagus atresiahoz tarsulé congenitalis vitiumok

1e GelMe 8 nape Coarcte aos praeducte + deBotalll perse

2 cﬁ.ce.a nap Coarcte aoce praeduct.+ desBotalll perse

34 GeTe 11 nap Coarcte aoe pracducte+ deBotalli perss

4o SeEse 3 map Coarcte aos pracducte.+deBotalli pe + VSDe

S5¢ SzeHe 2 nap Coarcte aoe pracducte+deBotalll pe + VSDe

6e SeKe 1 map Coarcte ace pracduct.+deBotalli pe +
ostium atrio=-ventriculare communcs

7¢ MeFs 11 nape Coarctatio aortae

8¢ Relie 7 map VSD

Os KoGs 3 hét VED

10.MeLs 8 map VSD

11¢Bsls 4 nap Hypoplasias balszivfél syndroma

1248¢%28¢ 2 nap Kizis kanra

13sKelAe 10 nap Tgicuspidalis atresia

14¢BeSze 5 map ASD Il

A tablazat adataibdél latjuk, hogy az oesophagus abe
resia szivfejloédési rendellenességgel szovéddtt eseteinek
fslében a cardiovascularis componens coarctatio aortas volbe
A ké% elvaltozas gyakori tarsuléséra _Rowe és Mehrizi /1968/
is ramutattake Az 852121és kizds aetiologiai tényezd lehe=-
toségére utale
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Haldlozasi statiszbtikakbdl ismeretes, hogy a magyar—
orszfgl csecsembhalalozés kozel 80 %=a a 30 napon beliili
halélozésra esik, ennek viszont ugyancsak 80 %-&t a Eora—
sziilottek adjak /Sarkany, 1962, 1963/.

Megvizsghltam ezért azt is, hogy 1 hénapon beliil meg-
halt 88 esetben milyen aréinyban szerepeltek a korasziilét-
toke Az esetek sziiletési suly szerinti megoszlasét a
VI. tablazatban biintettem fele

VIe. tablazat
Congenitalis vitiumban meghalt ujsziilottek sziiletési
suly szerinti megoszlisa Sziilebési suly
2500 200-2500 g 2000 g Ossze

felaet kozott alatt
Szivfejlodési
rendelle kiveb= 29 4 ' - 53
keztében
Extracardialis
tényezdk 37 14 % 55
kovetkeztében
Osszesen 66 18 4 88

A legujabb hivatalos statisztikai kimutatés szerint

/Demografiai Evkonyv,1969/ a korasziildttek széamaranya
az élvesziilobt ujsziilottek 1049 %=ae

A Vi. tablazat adataibdl latjuk,hogy a szivfejlodési
rendellenesség kovetkezbtében meghalt ujsziilottek kozobkt
a korasziilottek aranya 1241 %, ami alig magasabb a koraszii-
16tteknek az ujsziilott-populatioban észlelt szémaranyéndle
Azokban az esetekben azonban, ahol a congenitalis vitiume

hoz extracardidlis h&ldloki tényezdé jarul, a korasziildt-
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tek aranya 327 % volt, ami a korasziilottek ujsziilott-popu-
latioban &szlelt eléfordulasanak tbb mint haromszorosat
jelenti.

Az adatok amellebtt szdlmak, hogy a korasziilottség sem
tehet 6 folelbssé a congenitalis vitiumok lethalitasénak

csecsemdkori halmozbdasasérte

Az extracardialis tényen bk szerepére vonatkozdé megfi-

tracardi feilédé gllene s uisgiilottko

vérzés betbte kie
Fa1g hogy oesopha atre és educta

oarctatio a 508 .
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A csecsembkorban "sulyos™ prognozisu 8zivfejl odégl

kori halmozddfséban

A 8zivfejl6dési rendellenességek halalozéstnak cse-
csembkori halmozédasét az is magyaraszni, ha sikeriilne ki
mutatni, hogy abban tilnyomér#szt a esecsembkorban sulyoes
prognozisu elvaltozasok szerepslneke

A kérdés érdemi tanulményozésa elétt azonban sziiksé-
gesnek latszobt annak a pontos korvonalazasaghogy milyen
szivfejl0dési rendellenesség tekinthetd a csecsembkorban
"sulyos prognozisu™elvaltozésnake Elméletileg annél su-
lyosabb valamely fejlédési rendellenesség esecsembkeri
prognozisa, minél tdbber halnak meg csecsembkorban azok
kdziilyakik a szébanforgh fejlédési rendellenességgel
sziiletteks A prognozis mégallapitasahoz tehat a meghaltak
szaman kiviil az elvalbozas gyaskorisagat is ismerni kell.
A sectios stabiszbikébédl ezért az egyes elvalbozasok prog=
nozisira vonatkozdé adatokat nem nyerhetiinks A prognozis
kérdésére incidencia vizsgalatbél kaphabunk felvilagosi=-
tastyahol a szivfejliédési rendellenességben sziiletettek
és meghaltak szama ggyarant ismert. Az irodalomban kdzdlt
incideneia vizsgalatokbél néhény elvaltozéasra vonatkozd-
lag megdllapithatd, hogy azok prognozisa egyértelmiien
sulyose Ilyen a nagyerek teljes transpositioja, a hypo-
plasias balszivfél syndroma és a praeductalis sorta co-
arctatio /Carlgren,1959,1969; Keith és mtsai,1967;

Rowe Mehriti,1968/,az elvaltozasok egészére vonatkozd
prognosztikus felosztast azonban az irodalomban nem ta-
laltame
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_ Kétségtelen, hogy az egyes elvaltozAsok prognoziste
ra vonatkozé pontos adabok ugy nyerheték, ha adott
£Eldrajzi teriileten adott 1d0 alabt sziiletett minden
82ivfejl6dési rendellencsség azonos criteriumok alapjén
és korszerii médszerckkel diagnosztizélasra keriil, ill.’
a meghalt esetekben ugyancsak azonos criteriumok alapjan
felallitolt kérbonctani diagnozissal rendelkeziinke Ezen
idedlis, de itthoni viszonylatban jelenleg gyakorlatilag
kivihetetlen mbédszer helyett megbizhatéd adatokat nyerhe=-
tink ugy is, ha a kérdést nagyforgalmu syerﬁekcardiologi-
ai oszbaly beteganyagaban vizsghaljuke

Nyilvanvald, hogy a kovetkesztetések anndl redlisabe
bak lesznek, minél hasonlébb a vizsgilt beteganyagban
szerepld elvaltozasok relativ megoszlisa azokhoz az ére
tékekhez, amik a szivfejlidési rendellenességek relativ
megoszléshra vonatkozbdlag az irodalombédl ismerteke

Az Orszagos Kardiologiai Intézet Gyermekoszbalya
be teganyaght 15 megyei, ille 3 megyel jogu varos gyere
mekecardiologiai gondoz6jabél kapjae Az osztily széles
hattere valésziniivé tette, hogy beteganyaganak diganozis
szerinti relativ megoszlésa reilisan tilkrdzi az egyes
elvaltozésok populatios megoszlasite

Ogztalyunkon 1965«1970 kdzott észlelt 1915 sziv =
és nagyérfejlédési rendellenesség rclativ megoszlasat
a VII. tablazatban tintostem fols Sajat adataink mellebt
felvazoltam Nadag /1967/ 10 éves anyaghbél szarmazéd ada=
tait, tovabbAa azon értékeket, amiket Campbell /1969/
t6bb incidencia vizsghlat eredményének Gsszevetésébil
a szivfejlidési rendellenességek reclativ megoszlasara
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vonatkozé hataréetékeknek adott meg,

Adataink a sziv - és nagyérfejlidési rondellenessée=
gek relabtiv megoszléséra vonatkozd elsé magyar kézlést
roprezentaljake

VIii. tablazab

Az Orszéagos Xardiologiail Intézet Gyermekoszbialyén
1965-1970 kizdbtt észlelt 1915 sziv - és nagyérfejlidési
rendellenesség diagnozis szerinti megoszléasae.

/ Usszehasonlitésul Nadas és Campbell adatai/.




» -15—

Vii. .ablazab
Diagnozis Esetek Esetek %=-08 eléfor-
sztma % gszéma % dulds hatlre
/Nadas/ értékei
/Campbell/
VSD 383 20000 756 19497 15=25
ASD / secs/ 248 12495 380 10,04 11-17 -
DeBotalli pe 232 12412 466 1231 12-17
Aoe stene 230 12+00 83414 217 5473 4 =7
Pulmestene 227 11485 453 1197  9-16
Fallot tetre 168 8.78 551 1455 1115
Coarcteaoes 106 5454 189 4499 G 8
Endocardepedefs 76 3497 145 3694
Me Ebstein 28 l.46
Nagyerek teljes
transpe 24 125 150 3496 1~ 6
Primér cord-myope 24 le25 /+trungsart./
Posite anome 2l 1.10
Nagyerek dil. 18 0.9
Tricuspe atre 18 0.9 47 124
Koz20s kamra 17 0489
Fibroclasteoniocard.9 0447
Trunce arte 8 042
Parife ér anome 7 0s37
Tﬁd:g;gﬂ;g.buljes 7 0e37
Artscoronesanoms 6 0431
Hypoplebalszivf. 4 0421
syndroma
Congemitrestens 4 0421
Pulme atre ép
ventresepte. 3 0Qel6
K4t kijejokamra 3 0.6
Congenmitrsinsuff, 2 0«11
Vascegyiirii 2 0Oell
TiidOvena stene 1 0405
Aortico-pulme fiste 1 0405
Pulme a=v fistula 1 0.05
Bland-hite=Garland
syndroma 1 0,05
Tisztazatlan 36 188
Ve
Gbyegsszesen 1915 ...

L
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A haromjegyli szammal szerepld 7 elvaltozés az Ssz-
szes eseb 83.14 %-at tette ki, ezért ezeket ™gyakori™
szivfejlodési rendellenességeknek is szoktuk neveznie

A VII. tablazat adatal mubatjak, hogy beteganyagunk
diagnozis szerinti relabtiv megoszlasa a "gyakori™ szive
fejlédési rendellenességek tilnyomé tSbbségében nemesak
megktzeliti Nadas /1967/ adatait, hanem azokkal mesz-
szemend egyezést mutate. Lrtékeink tovabba az esetek tobbe=
ségében azon hatarértékek kizdtt mozognak, amiket
Campbell /1969/ t6bb incidemcia vizsgalat adataira
alapozva adott mege

Az irodalmi értékeknél valamivel alacsonyabb volt
a Failob tetralogia eléfordulasa, ami feltehetben azzal
a korilménnyel fiigg Ossze, hogy a silyos e¢secsembkori
ésebtek nem keriiltek osztalyunkra,mert a legutdbbi évekig
ezeknek korai miitébti megoldéséra nem volt lehetbsége

Szamottevd eltérés az emlitett irodalmi adaboktdl
csak az aorta stenosis eléfordulaséban jelentkezetbs.

A jelenségre két magyarfizat is lehet.

Egyik magyaraszat, hogy a congenitalis aorta stemosis
tinetbtana az ubtdbbi években UJ clemekkel boviilt
/Bodrogi és mbsai,1970/, igy az Gjabban megszervezett
naggszamu gyermekcardiologiai gondozbéban miikodd és
specialisan képzebt gyermekorvos azokbamn az esetekben
is felismerte a kérképet, ahol az régebben rejtve

maradte
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A masik lehetlség, hogy az sorta stenosis eléfor=
dulasa nalunk valdban magasabb az irodalombél ismert ére
tékeknéle Ezt tamasztja ald az a kelebazsial adat, hogy
a velesziilebtebtt szivfeJlbédési rendellencsségek relativ
megoszléséban ugyancsak az aorta stenosis @1 éfordulasa
kiilonbozott az irodalmi é&tlagoktdle A szbébanforgd kize
lemény szerint Taiwanban észlel’ 356 congenitalis vie
tium kOzOLt egyetlen aorta stenosis sem fordult eld és
a coarcbatio aortae eléfordulésa is feltiinden alacsony
volte Az 6szlelést a D vitaminban szegény taplalkozas—
sal hozzak Osszefiiggésbe /Shann,1969/e

Az a koOriilmény, hogy beteganyagunk relativ megoszlasa
hasonldé volt ahhoz, amit incidencia vizsgalatokban tae-
laltak /Cambbell,1969/, feljogositott arra, hogy abbédl
altalénos kovetkeztetéseket is levonhassake

Az egyes diagnozisok csecsembkori prognozisanak
me gkbzelitése cé1jabdl ezért Usszehasonlitottam bebteg=
anyagunk relativ megoszlasat a 3 év alatti és feletti
korcsoportbane Varhaté volt uis, hogy a csecsem&korban
sulyos prognozisu elvaltozasok relativ gyakorisiga az
id6sebb korecsoportban csékkenni foge A csoportok komdt-
ti hatart azért vontam meg a 3 éves korban, mert ez az
a korhatary ahonnan kezdve a congenitalis vitiumok lethaw
litasa ugrésszeriian cstkkene Anaygunkban az 1 év
alatti lebthalités 3442 %,az 1l=-3 éves korcsoportban 7.7 %
és a 3 év feletti csoportban 1.7 % volt. A masik szempont,
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ami miabt heljesebbmek latszott a 3 év alatti és feletti
¢soport Osszehasonlitésa az 1 év alatti és feletti cso-
port helyett, az volt, hogy az 1l=3 éves korcsoport hae
lalozéséban ugyanazon kérképek szerepelnek, mint az 1-
6v alatti csoportbane ,
Beteganyagunk dlagnozis szerinti megosslasét a 3
év alatti és feletti korcsoportban a VIIIe. tablazatban
tliinbetbten fele ++ =~ 0l jelﬁltem‘azon elvaltozasokat,
amik kizarélagosan a 3 év alattli korcsoportban szere=
paltek, ille relativ gyakorisaguk a 3 év fcletbtti kor=
¢soportban haromszoros, vagy azk meghaladé cstkkenést
mubatotte + = @l azZon elvaltozasokat jeldltem, aminek
eléforduldsa haromszorosnal kisebb mértékben csdkkent.

VIIl. bablazatb

1915 sziveés nagyérfejliédési rendellenesség diagnozis’
szerinti megoszlisa a 3 év alabti és feletbl kor- '
¢soportbane : P \
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VIII, tablazat

Diagnozis 3 év alatti 3 év feletti
esetek szama % esetek széma %
*vsp 147 2245 26 1847
ASD/sec/ 45 740 202 1640
*DeBotalli pe 116 1748 116 942
Aoestens 12 148 218 1743
Pulmestene 45 6e9 182 1404
"Fallot tetrs 94 1444 74 549
*Coarcte ace 42 Golk 64 5el
Endocards pe defs 26 440 50 440
/A8D prim. : 18 2«8 - 47 348
Osteas=ve.comm./ 8 le2 3 Oe22
*"M+ Ebstein 5 0e78 23 149
++Nagyerek telje«transp. 23 345 S Q.09
Primér carde myopathe 3 0446 21 1e7
Posits anome & De61 17 1e3
Nagyerek dile 2 0e31 16 le3
**Iricuspe atre 14 241 4 0s32
**K626s kamra 13 240 4 Oe32
**Fibroclasteandocard. 6 0492 3 0e22
T iPuncus arte 5 0478 3 0s22
Perif. ér anome. - - 7 0e55
*ridévenak teljetransp 7 1.1 - -
Arte coronaria anome 1 Del5 5 0e40
*Hypoplebalezive.
syndroma 23 0«61 - -~
*Mitre stonosis 2 0e31 2 0.16
**Pulm.atr.ép ventrs
septe 3 Oe46 - -
**Rét kijejekanmra 3 Oel46 - -
*CongslitreInsufs, 1 0e15 - 0409
*Vasc. gyiiri 1 0s15 1 0409
T Midbvena stene 1 015 - -
“Aortige-pulmefist. : 3 0el5 - -
**Pulmonalis a=v fiste 1 - Oel5 - -
“
*Blang;ﬁg%g;;ﬁarland 1 0415 8 =
Tisztazatlan 25 5018 X 0691
Osszesen 654 100,00 1261 100400




Feltételaezésem szerint a VIII. tablazatban ++=el,
ills +=el JelOlt elvaltozésok gyakorisfga az idoésebb
korcsoportban azért csdkkenb, mert az esetek tdbbsége
a esecsemd = és kisdedkorban meghalte Ha ez igy van,
ugy a ++=el jeldlt elvaltozasokat"sulyosy az +=el je=
151teket pedig ™viszonylagosan sulyos™ prognozisunak
kell tekinteteni. Megvizsgaltam ezért azt is, hogy a
szbbanforgd diagnozisokban milyen volt a 3 éves kor
alatt meghaltak aranya a hasonldé koru, azonos diagno=-
zissal éslelt Osszes esethez viszonyibtvae A VIII. tab-
lazatban ++=el Jjelolt, vagy is "sulyos™ prognozisunak
feltételezett elvaltozasokra vonatkozd adatokat a IX.
tablazatban tiintettem fele

IX. tablazat

A meghalt és sdsszes észlelt eset aranya a 3 év alatti
korcsoportban ™sulyos™ prognozisunak feltételezett
elvaltozésokban




IXs tablazat

Diagnozis Moghalt = Osszes Meghalt/osszes
eseb cseb eset arinyszama

Nagyerek teljes

transpositioja 19 23 0e8
Tricuspidalis atr. 9 14 06
Koz0s kamra 9 13 0s7
Osteatre~vantre.
comme k 8 0e9
Tidévenak teljes
transpositioja 7 i 1.9
Fibroelast.cnde. 3 0e5
Trgncus arte 3 - 0e6
Hyoplebeszivesl
syndroma 4 o 1.0
Pulme atresia ép :
ventresepbe > 3 1.0
Kat kij-d.kamra 3 3 1.0
Tidovena stenosis 1 1 1.0
Bland-White=Garland
syndroma 1 1 1.0
Aortico-pulne
fistula 1 1 1.0
Pnimonalis a=v
Osszesen 70 90 0e77

A IX, tablazat adabtai abban foglalhaték Gssze,
hogy a szébanforgd diagnozisokbam = a pulmonalis
a=-y fistulatél eltekintve - az eészlelésre kerilt

esetek mindegyike, de legalabb a fele meghalt a
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% éves kor clérése elbbte A mehgalt és észlelt esebek
dsszesitett aranyszama 077 volte A tiblizatban szerepld
diagnozisokat btchit - a pulmonalis a=v fistula kivételé-
vel - a csecsemOkorban sulyos prognozisu elvaltozfsnak-
kell tekinteniinke

A sulyos progrozisunak itélt esetekhez hasonléan. a
VIII, tablazatban +=el Jjeldlt, azaz “viszonylagosan st
1lyos® prognozisunak feltételezets diagnozisdkban meéviz&~
galtam, hogy milyen volt a meghalt esetek arénya az R
Osszes észlelt esethez viszonyitvae Az adatckat a \\

X+ tablazatban biintettem fels

Xe tablazat

A meghalt és Osszes észlelt eset aranya a 3 4v alatti
korcsoportban ™ viszonylagosan sulyos®™ prognozisunak
feltételezaett elvaltozasokban
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Xe tablazat

Diagnozis Mgghalt Bsszes Meghalt/Gsszes
eseb eset eset aranyszama
VsD 27 147 018
DeBotalli perst 2 116 0.02
Fallot tetre. 17 D 0018
Coarctatio aortae 18 42 Oe&2
Copg.mibr-sben4 - 2 - -
Congemitreinsuff, = 1 -
Vascularis gyiiri 1 8 1.0
Osszesen 65 403 0e16

A X tablazatbol latjuk, hogy a kamral septum
defectusban, Fallot tetralogiéban és coarctatio aortas=-
ban és2lelt halalozasi arany Osszhangban van ezeknek az
elv&léozasbknak az idésebb korosztalybaﬁ észlelt relativ
csdkkenésével, vagyis mindhédrom elvalbtozast, “viszony-
lag sulyos™ prognozisumak tekinthet jiike

Ductus Botalli persistensben azonban a halé&lozasi
arany olyan alacsony, hogy a relativ eléfordulad csdkke-
nését az idbsebb korosztilyban semmiképen sem magyarfzzae
Valamely kérkép relativ elifordulasanak csdkkenése az
idésebb korosztalyban ugy is létrejohet, hogy 2z ese=
tek arénylag nagy szaméban ercdményes therfpiads beavat=
kozas Gorténik az elsd 3 életéven beliile A X. tablézabte-
ban szerepl® elsd 4 elvaltozést ezért a 3 éves kor alath
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elvégzebt correctios miitétek szempontjabél is mege
vizsghlbame Az adatokat a XI. tablazatban btiintctbtem fele

XI. tablazat

Sikeres és végleges correctios miitét a 3 év alatti

koresoportban
Diagnozis : Osszes eset .'Sikeres correctios
miitét

& szama %
V8D 147 2 14
De Botallli perste 115 92 80,0
Fallot btetre S o 0.0
Coarcteaortae 42 7 1645

A tablazat adatibél latjuk, hogy a 3 éves kor alatt
De Botalli persistens-el észlelt esebeink 80 %-aban
sikeres correctios miitét torténte. Bzt a korilményt
Gsszevetve a X« tablazatban feltintetett 1e7 %eos
lethalitassal, nyilvanvaléy hogy az idésebb korcsoporte
ban észlelt csdkkenés nem a koran meghaltak, hanem a
koran meggydgyult esetek relative nagy szamaval fiigg
O8sZ0e

Nehéz megmondani, hogy mi lett volna a sikeres
correctios miitéten atesett 92 beteg sorsa, vagyis mi
lett volna a ™spontén prognozis™, ha a miitét nem tore
ténik meg az élet e korai szakabane A kérdésre vonatkozde
lag mégis nyerhetiink némi felvilégositast, ha megvizse
galjuk, mennyi volt a decompensalt esetek széma a
correctios miitét elvégzése eldbt, il1l. hogyan alakult




a lothalibas a spontan decompensalbak operdlt és nem
operalt esoportjabanes A kérdésre vonatkozé adatokab
a XII. tablazatban tiintettem fele

XII. bablazab

De Botalli persistens miatt spontan decompensalt
csecpemdk és kisdedek lethalitasa az opexalt és

nem operdlt esetekben
Operaltak Nom operailtak

Decompensalt esetek 27 5
Mgghalt esetek - 2

Latjuk, hogy mindkét exitus a nem operélbakbédl ke=
riilt ki &s az operélt esoportnak nem volt lethalibasa
Ha hatarozottan bizonyitani nem is lehet, mégis Joggal
feltételezhet 6, hogy a lethalitas a korai mitéti elja-
rés alkalmazésa nélkiil lényegesen magasabb leﬁt volnae
Bzt a kovetkesztebést tamasztja alé, hogy az I. Gyermek=-
klinika halalozasi sbabtisztikajaban a de Botalli per=-
sistens miatt meghalt csecsemdk a congenitalis vitiume-
ban meghalt Ssszes csecsemd 6 %=-at bette ki abban az
iddszakban, amikor'~rkorai mitét még egyaltalan nem Lir=
ténte Jolen vizsghlat bargyat képezd halalozasi dabiszbi-
kankban viszont ez az érték 2 %-ra csdkkent, a haldlese=-
tek mindegyike a nem operalt esaetek csoportjat terhelis.

A felsorolt érwek amellett szdédlnak,hogy a kamrai
sepbum defectus, a Fallot betralogia és coarctatio'
aortae mellett a de Botalli persistenst is a ™viszonyla=
gosan sulyos" prognozisu kérképekhez kell sorolnunke
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Conge mitralis stenosis és mitralis insufficientia
a csecsemb~ és kisdedkorban halédlozéssal nem jart, gyaw
korisaghnak relativ csidkkenése az idbsebb korosztalyban
ezért nem irhatdé a osecsemdkori halalozas rovaséras A
gyakoristg csdkkenését az a koriilmény magmErizhatia,
hogy az amugyis ritka conge mitralis vitiumoknak a cse=
csemikorban felismert eseteihez a késbbbi korban felismert
ujabb eset alig btarsul /l. VIII.table/s

A vascularis gyiiri is a ritka elvaltozasok kozé
tartozike A2 egyetlen 3 éves kor alatt észlelt eseb
correctios miitét postoperativ szakédban halt mege Mivel
biztonsaggal nem 4llithatd, hogy a beteg a miitét olvége
zése nélkiil is meghalt volna a 3 éves kor alatt és idb-
sebb korosztalyban is észleltiink biinetmentes esebet, az
elvaltozhs nem sorolhatd a "sulyos™ prognozisu csoporte
ba, hanem helyesebb a "™viszonylagosan sulyos"™ progno-
zisu ¢soportba sorolnie

Az eddig elmondottakbdél latjuk, hogy a gyakori szive
fejlédéai rendellenességekben a relabtiv gyakorisagnak az
idésebb korosztalyban észlelt csdkkendse arényos az elvale
tozasok csecsemékori prognozisaval, a ritka rendellenesw
ségekben agonban ez a szabalysgzeriiség nem minden diage
nozisban mutathatdé ki, mert a gyskoriség relativ csikke=
nése ezekben az elvaltozAsckban ugy is létrejohet, hogy
a tiinetek korai Jjelentkezése miabtt az esetek nagyrésaze

mar a csecsembkorban felismerésre keriile




A fenti meghllapités azonban nem jelenbi azt, hogy
minden kérkép, aminek relativ gyakorisgaa az idoésebb
korcsoportban emelkedik, feltétleniil jé pronozisu a cse=
csembkorbanes Eléfordulhat uie, hogy egyes kérképekben
nagyobbrészt a sulyos esebek keriilmek észlelésre a cse~
esembkorbany igy czeknek lethalitasa»viszonylagoaan ma=
gas lehet az élet korai szakaban, dacAra annak, hogy
szamarényuk az iddésebb koresoportban = a késdbben folw
ismert enyhébb esetek nagyobb széma miatt - megemelkedike
Egért azt is megvizsghilbtam, hogy a femtiek szerint"sulyos,"
1114, Viszonylagosan sulyos"prognozisunak talalb kérké=-
peken kiviil milyen egyéb diagnozisban fordult el halé=
108 kimenetelii eset a csecsemd = és kisdedkorban, ille
milyen volt a meghalt és Osszes észlelt eset aranyae
Az erre vonatkozé zdatokat a XIII. tablazatban tintet=-
tem fole : v

¥I1ls tabliézat

A.meghalt és Osszes észlelt eset arénya a 3 év alatti
korcsoportban azon elvaltozésok kdzdtt, aminek relabiv
gyakoriséga az i1ddsebb korcsoporbban megemelkedette

Diagnozis Meghalt Osszes Meghalt/osszes
aset . - eseb eset aranyszama

Ebstein anomalia 2 5 0440

horta stenosie 2 /i/* 12 0e17

Pitvari septedefe 1 /1/F 46 002

Pulmonalis stene 1 /1/% 45 0,02

// + = postoperasiv halileset
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Az adatok alapjan megallapithatd volt, hogy sponbtan
mortalitds az Ebstein anomaliaban és az aorta stenosisban
fordult eld a szbébanforgd kérképek koaziile A meghalt és
bsszes észlelt eseb ardnya a kébt kérképben hasonléd volb
ahhoz, amit a "viszonylagesan sulyos™ prognozisunak 1661t
kérképekben talaltunke /le Xe tablézat/e A két kérkép
csecsembkori prognozisat ezért "viszonylagosan sulyos"e
nak kell itélni annak ellenére, hogy asz esetek‘SZQma az
idésebb korcsoportban emelkedik. A pitvari septum defel~
tusban és a pulmonalis stenosisban kizardlag postopera-
tiv halsleset fordult eld, a meghalt és Usszes eseb szam-
arénya pedig messze elmaradt a "visﬁonylagosan sulyos™
prognozisunak itélt kérképekben talalt halalozési arany=-
szantdle Mindkét korilmény azt indokolja, hogy az utébbi
két elvaltozbst a csecsemdkorban "Jjé™ prognozisu clvalto=-
zasokhoz soroljuke

A ritka eléfordulasu kérképek esetében = viszonyla=-
gosan nagyszamu beteganyagunk ellenére is = szamolni kell
azzal, hogy lehet olyan elvaltozés, ami halalozasi statisze
tikankban nom szerepele Ezért sajét osztalyunk halalozési
statisztikajat Osszehasonlitottam a Heim PAl kérhaz kére
bonctani osztalyémak Ssszesitett halalozdsi statisztiké-
javal, ami - mint azt az eloézdekben emlitettem, sajab
anyagunkon kiviil a Heim PAl kérh4z, a Budai Teriileti
kérhhz és az Apathy Istvan kérhaz csecsembkori halalos
kimenetelil eseteit is magaban foglaljae Az Gsszehasonlie

tasbél kideriiltyhogy a sajat anyagunkban szerepld kér-
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képsken kivill a congenibalis vitiumok csecsembkori halée
lozaséban tovabbi 2 elvalbtozas szerepel; a primér car-
diomyopathia és a congenitalis teljes pitvar-kamrai blocke
Az Osszeslitett statisztikéban 3 "“primé&r cardiomyopathia
eset™ szerepel, az Osszesitett diagnozis azonban 3 kii=
16nboz8 kérképet takart, 1 sziv glycogenosist,lccongs—
nitalis coronaria sclerosist és 1 obstructiv cardiomyo-
pathiate Mivel az elébbi két elvaltoziassal az iddsebb
korcsoportban egyaltaléan nem talalkoztunk, az utdbbi
viszont az idésebb korcsoportbaniis viszonylag gyakran
keriilt észlelésre, indokoltnak latszik, hogy a sziv
glycogenosist és a congenitalis coronaria seclerosist
a csecsembkori M™sulyos™, az obstructiv cardiomyopathiat
pedig a "viszonylagosan sulyos™ prognozisu elvaltoza-
sok kozé soroljuke

Osszefgglglvéi meghllapithatbéy hogy osztalyunkon
észlel congenitalis viti ves kor alabtt
felett észlelt diagnozis szerinti relativ megoszléss,
a8 meghalt eseteknek az Osszes észlelt esebhez viszo=

itots aranya, v im Pal kérhaz Osszesitett

gorolhaték a csecsemOkorban "sulyos™,"viszonylagosan

sulyos™ és ™jé™ prognozisu esoportbge A prognosztikus
csoportokat a XIV. tablazatban tiintettem fele Az el=

valtozasokat az egyes csoportokon beliil a meghalt és
Osszes észlelt eset szamaranyéban kifsjezeésre jubd

sulyossagi sorrendben sorolbtam fel.
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XIVe tablazatb

Velesziiletett sziv - és nagyérfejlidési rendellenességek
megoszlasa c¢secsemdkori prognokisuk szgerint

Diagnozis Meghalt/bsszes eseb
aranyszama
Tiidévenak teljes transpositicja 1.0
Hypoplasias balszivfél syndroma 1.0
Pulmsatresia ép kamrail septummal 1.0
Két kijaratu jobbkamra 1.0
Tidovena stenosis 1.0
Pland-White~Garland syndroma 1.0
Aortico=-pulmonalis fistula 1.0
8ziv glycogenosis 1.0 /2/
Conge coronaria sclerosis 1.0 /2/
Ugtium atrio-ventr-iculare commune 0e9
Nagyerek teljes transpositioja 0.8
Kozos kamra Oe?
Pricuspidalis atresia 0.6
Truncus arteriosus 046
Fibroclastosis endocardica Oe5

Coarctatio aortae Qelt2

Ebstein anomalia 0e40
Kamrai sepbum defectus 0.18
Fallot tetralogia 0e18
Aorta stenosis 0e17
Des Botalli persistens 0,02
Vascularis gyiirii 7

Conge bteljes atrio-ventreblock ?

Cbstructiv cardiomyopathia ?
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IIT. Csecsembkorban "ié6" prognozisu elvaltoza

/ A 3 év alatt észlelt esetek relativ gyakorisaganak
sorrendjében/

Pitvari septum defectus / osbtesecs/
Pulmonalis stenosis

Positionalis anomalidk

Nagyerek dilatatioja

Conge mitralis stenosis

Conge mitralis insufficientia
Coronaria a=-v fistula

Pulmonalis a-v fisbtula

feriferifis ér anomalia

Annak tiszbtazésa érdekébemn, hogy a III. csdpomb~
ban felsorolt elvaltozasok ¢secsembkori "jé" progno-
zisa mennyiben tekinthet® érvényesnek a 3 éven feliili
korcsoportban is megvizsgailtam, hogy hogyan alakult
ki a szébanforgd diagnozisok lethalitésa a 3 éven fe=
1iili kofcsoportban « Az adatokat a XV. tablazat szem=
léltetie

XVe. tablazat

A meghalt és Osszes észlelt esebt aranya a 3 év felebtti
korcsoportban a csecsembkorban "jé" prognozisu el=-
valtozasokbane




Diagnoszis Meghalt Osszes Meghalt/dsszes
: eseb eseb eset aranyszéama
Pitvari setpum defe

/OSt «S8C o/ o 202 0,00
Pulmonalis stenosis - 182 0.00
Positionalis anome - 17 0.00
Nagyerek dilatatioja 1 16 006
Congemibrestenosis 2 2 1.00
Cons-mihr.insuff. - 1 000
Coronaria a-v fistula = 5 0«00
Periferids ér anome = 7 0«00

A tablazat sdataibél latjuk, hogy a csecsembkorban
njé" prognozisu elvaltozasok tulnyomé tdbbsége a 3 év

felebti korcsoportban is "Jé™ prognozisu marade Kivételt
képez a conge mitralis stenosis, mert az iddsebb korban
4szlelésre keriilt mindkét eset meghalt, tovabba a nagy-
erek dilatatiojae Az utébbi kategoridban 1 haléleseb
fordult €16, spontén rupturélt aorta aneurysma kovetkesz=
tébene

A velesziiletett sziv-és nagyérfejlidési rendéllengs—
ségek cssesemdkori prognokisénik kirvonalazasa ubin meg-
vizsgaltam, hogy a Jjelen vizsghlab-sorozat targyat képe-
%6 Ssszesitett csecsemd halalozasi statisztikaban milyen
arinyban szerepelnek a csecsembkorban “sulyos"™ prognozisu=-
nak talult elvaltozasok, hogy megﬁliapibhassam,milyan N~
tékben tohetdk felelbssé a congenitalis vitiumok halaloze=
sanak esecsemékori halmozbédaséérte A 15 csecsemotkorban
"gnlyos™ prognozisunak talalt clvaltozés eliéfordulasat
az Gsszesitett halalozési statiszbtika 201 szivfejlidési
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rendellenesség kovetkeztében meghalt esets kizdtt a XVie
tablazatban btiintetbtem feles

XVI., tablazat

Csecsembkorban "sulyos™ prognozisu kérképek el&fordulasé
201 szivfejlodési rendellenesség kovebtkeztében meghalb
csacsemd kozdtt az slifordulas gyskorisaghnak sorrend-
jébene

Diagnozis Esetek széma %
+Nagyerek teljes transpositioja 28 1348 /2445/
Hypoplasias balszivfél syndroma 14 69 /12e¢3/
*Ostium atrio-ventriculare commune 13 6e5 /lle3/
*rricuspidalis atresia 10 5.0 / 847/
Ksz68 kamra 9 4e5 [/ 748/
*Middvenak teljes transpositija 9 445 / 748/
Truncus arteriosus 7 3¢5 [/ 6el/
Pibroelast.endocards izolalt 7 %45 [/ 6e)/
Fibroeclasteondocard. egyéb
vitiumhoz tarsuld 5 265 [/ 4ot/
*Pulmenalis atresia ép kamrai
septummal 4 2e5 [/ 365/
Két kijaratu Jjobbkamra 2 1.0 / 1.7/
Tiidévena stenosis 2 1.0 / 17/
*Aortico pulmonalis fistula 2 140 / 17/
Bland-White~Garland syndroma 1 0«5 / 048/
Sziv glycogenosis 1 0e5 / 048/
Conge coromaria sclerosis 1 0e5 / 0e8/

Osszesen 115 57e2 /000.0/
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A "sulyos™ prognozisu csoporton beliil az egyes kér-
képek jelentBsége eléfordulésuk gyakorishga alapjan lé-
nyeges kilonbséget mmtate Legjelentbsébb elvaltozés a
‘nagyerek transpositioja, ubana a hypoplasias balszivfél
syndroma és az oste atrio-ventriculare commune kivetke=
zike Bz a 3 kérkép a "sulyos"™ prognozisu elvalbozisoke
ban meghalbak kdzel 50 %=-at /48e1 %/ tette kie

A fennmaradd 61.9 % sem oszlott meg egyenletesen a
t6bbi 12 "sulyos™ prognozisu elvaltozas kdzdtte Tovabbi
3 kérkép ule, a tricuspidalis atresia, kzds kanra és a
tiidévonak teljes transpositioja az csetek 243 %-at adta
4s a fonnmaradd 276 % ritkébb elciforduldsu kérképekbdl

tevOdott Osszes

WWW kérképokbe

ben halt megs Pzek eléfordulésuk gyakorisaginak sorre nd=
jében a kovetkezoks
e Nagye telies transvosit
2¢ Hypoplasias balszivfél syndroma
s Ostium atrio-ventri comm
«s Tricuspidalis atresia
S5¢ Ké2z0s kamra
6e Tiidévenak telies transpositiods
A XVI. tablazaton +~el jeldltiik azokat a kérképeket

amikben a osecsemékori szivsebészet mai &llasa szerint
palliativ, vagy correctios miitéti beavatkozés végezhet O
Eszerint a 115 "sulyos™ prognozisu kérképben meghalt
csecsemd kozlil 66 esetben /574 %/ lett volna valamilyen

o
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lehetéség a koral mitéti therapiara. Ha szamitasba
vessziik azt, hogy a szbbajovdé beavatkozasok ujabb

adatok alapjan is /Mustard és mbsai,196431965;Ihompson,
1965; Rashkind,Miller,1966; Bdrdcz,1968/ magas mitéti
mortalitassal jarmak, az életben tarthatd csecsemOk szama
a szébanforgd kérképekben ma is alacsonye Az 81 -
menthet® csecsemék szamarianyht ebben a csoport

ra becsiilhetjiike Ez az eredmény, ha el is érnénk, még
nem befolyaso dontd médon & congeni is vitiumo

jelenleg igen magas hazal csecsemOkori lethalitasats Ezb
a Budapesten 1963-1965-ben sziiletettekre vona tkozélag
47,2 %-nak talaltuk /Czeizel,Kamarés és mtsaiy,1972/
Jelen vizsgalgt-sorozat alapjan azzal kell szamolni,

hogy az esetek kb. fele halt meg "sulyos™ prognozisu
elvalbozasban, vagyis a budapesti adatokra vonatkozbtatva
@z 2346 %=ot jelent. Ha ezeknek 20 %=-at sikeriilne is
megmenteni, az emlitett budapesti adatokban Osszesen 4.7
%-0s8 cstkkenésben jelentkeznee. A lethalibas Budapesten

47 ol 42 ra cso e, ami mé indig igen magas
a mar emlitett svéd 2644 %~0s /Carlgren,1959,1969/ és az
USA s /Yerus mi drtékekhez képeste

A korai miitéti beavatkozasok elvégzése a "sulyos®™
mognozisu elvalbozasokkal sziiletett csecsembkben emberi

és orvosi szempontbdél egya cs0ld sziikségszeriisé

an, de eze ritinszeri elvégzésétd varhaté
congenitalis vitiumok esecsemdkori lethalitasanak 16~
nyeges csokkendse.
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A c¢secsemOkorban "™viszonylagosan sulyos™ prognozisu
gzivfe jl16dési rendellenességek jelentésége a lethalibés
¢secsemOkori halmozddaséban.

A csecsemdkorban ™sulyos™ prognozisu kérképek sze~
repe a congenitalis vitiumok csecsembkori letholitfish-
ban 57»2-%=08 eléforduldssal jelentés ugyan, de bavel-
rél sem kizarélagos, hiszen az emlitett adat egyben
azt is jelenbl, hogy az esetek 428 %~a nem a csecsemb-
korban "sulyos™ prognozisu kérképekben halt meg, hanem
azon kérképek valamelyikében, amiket a "viszonylagosan
sulyos™ prognozisu csoportba soroltame

A “viszonylagosan sulyos®™ prognozisu csoportba
sorolt kérképek eliforduliaskt az Osszesitett halalo=
zasi statisztidban a XVII; tablazat szemlélteti.

XViI. tablazat

Csecsemdkorban ™viszonylagosan sulyos"™ prognozisu
kérképek elifordulasa 201 szivfejlodési rendellenes—
ség kdvetkeztében meghalt csecsamd kdzott az elifore

dulés gyakorisaginak sorrendjében.
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XVII tablazatb

Diagnozis Bsetek szhma %
*VSDs, izolalt 25
+
+VSD.’ + DeBotalli perst. 6 33 1647 /3806/
VSD., + ASD 1
V8Dey + MeEbstein 1
*Coarcte. aoe, izolalt 4
*Coarcte aos,+ DeBoballi pe+
+ V8D. 10
*Coarcts a0+ + DeBotalli pe 6
*Coarcts aoe + VSD. 3 28 1365 /31e4/
*Coarcte ace + ASD. 4
Coarcte aoes + teljes
a=-v block 1
*Fallot tetre, typusos 11
*Fallot tetrs, pseudotrsarte 5 16 8el /1846/
*De Botalli pe, izolals 3 1e5 / 3e7/
*Vascularis gyiiri - 140 / BeS/
*Aorta stenosis 1 0e5 / 1e3/
Obstructiv cardiomyopathia 1 0e5 / 1e3/
Conge teljes a=v block 1 0s5 / Le3/
M. Ebstein 1 0s5 / 1e3/

Osszesen 86 4248/10040/




A XVII. tablazatbdél megallapithatjuk, hogy = hason-
léan ahhoz,anif a“sulyos"prognozisu c¢soportban észlelbiink=,
@ csoporton beliil is lényeges kiilonbség mubatkozik asz agyes

korképek clcfordulasénak gyakorisagaban.

ec al szdvédo 8 S .

A harmadik helyen a Fallot tetralogia 4ll, amit mar
Joval kisebb gyakorisagban a De Botalli persistens kivetb.
A fennmaradé tobhi elvaltozas O1léferdrlisa, az izolalt
aorta stenosigt is beleértve, mar ritkasag szamba megye




A XVII. tablazatban is +-el jeldltem azokat az elvale-
tozasokat, ahol a csecsembkorban palliativ, vagy correce
tios mitéti beavabkozisra lehetdség nyilike Latjak, hogy
a 86 eset kdziil 77 esstben, azaz az esebtek 8945 %-fban
volt lehetOség a koral miitéti therapiara. A"sulyos™ prog=-
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vitiumok lethalithsa kodzel 1 ¢sd

a lethalitis a jelenlegl 47. rdl 32 ra valtoznae
Ha ehhez hozzavessaik azt a 4.7 7%-08 cstkkenést, ami a
"sulyos® prognozisu elvaltozasok korszeri erapias el-

sbasatdl varhatd, a congenibalis Vit zai -

tasa 275 % lenne,vagyis gyakorlatilag megegyezns a
congenitalis vitiumok 264 %~o0s svédorszagl csecsemb-
Kori lethalitaséval /Carlgren,1969/ .

A congenibalis vitiumok csecsemOkori lethalitasanak
csbkkenése szemponbiabél ezért a“viszomylagosan sulyos™
prognozisu kérképek /gyakori gzivfejlciési rendellenes—

ségek/ kulcshelyzeteb foglalnak ele
A csecsembk élettartamat a kdvetkezd tablazat

szemléltebie.
XVIII. tablahat

"Sulyos™ és "viszonylagosan sulyos"™ prognozisu kérké-
pekben meghalt csecsemOk megoszlésa a halal idopontja

szerint
1 hénapon 2=-6 hbénap 6 hénapon

beliil kozobt tal

*Sulyos"prognozisu
kérképben meghaltak 29/25e2 %/ 63/54+8 %/  23/20.0 %/

"“Viszony lagosan sulyos™

prognozisu kérképekben
me gha 1tak 6/7.0 %/ 54/62.8 %/ 26/30e2 %/

Latjuk, hogy a “viszonylagosan sulyos™ prognozisu
csoportban az 1 hénapon beliili halalozas alacsony,
ami feltehetden hozzajarul ahhoz, hogy a szdbanforgd
csoportban a mitéti mortalités kisebbe
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II.

A “VIBBONYLAGOSAN SULYOS™ PROGNOZISU /GYAKCRI/
SZIV-NAGYERFEJLODESI RENDELLENESSEGER CSECSEMOE
KORI TETHALITASAT BEFOLYASOLO TENYEZ(K

A szivelégbelensés fogalma és feloszbasg

Usszesitett halalozasi statisztikankban az elézé
fe jezetben kimutattam, hogy a szivfejl6dési rendelle=
nesség kovetkeztében meghalt esecsemdk kizel fele
nem a “sulyos™ progrozisu elvaltozasokban, hanem
olyan vitiumféleségekben halt meg, amiket "“viszonyla-
gosan sulyos™ prognozisu Bérképeknek tekinthetiinke

Ez a meghllapitfs sziikségképen azt a kérdést ve-
ti fel, hogy adott esetben mi szabja meg azt, hogy
azonos diagnozissal az egyik csecsemd koran életve=-
szélyes allapotba keriil, a masik viszont sulyos &ii-
netek nélkiil vészeli a4t a csecsemdkorte.

Nyilvanvald, hogy e kérdésre c¢sak ugy kapunk ki-
elggitd valaszt, ha részletesen elemezziik a halalos
kimenetelii szivelégtelenség aetiologiai factorait és
azt a patho-physiologiai folyamatot, ami a végzetes
szivelégtelenségben manifesztaldédotte




Kiinikal és pathophysiologiai megfigyelések az ubdbbi
két évtizedben a szivelégbelenség Fogalmanak differencitléd-
dasahoz vezettek, ami a szivelégtelenség kiilonbozd - az
aetiologia, pathophysiologia és tiinettan &ltal jellemzett =
typusainak koriilhatarolaséban nyilvanult mege /Mclichael,
19523 Albert és mtsai,1955; Eichna,1960; Katz és mbsai,
19603 Nadag,1960/.

A szivelégtelenség ezen typusainak rdvid ismertetése
elengedhetetlen ahhoz, hogy kelld megvilagitésba helyez=
zem azokat a szehpontokat; amiket az csebek alemzésében
kovetteme

Régebbi és ujabb szerzdk egyarant megkisérelték, hogy
a szivelégtelenség fogalmat cgységesen difinidljak. Ezek
a definitiok kiildnbdz6 megfogalmazasban azt fejezik ki,
hogy a szivelégtelenség olyam &llapot, melyben a sziv va=
lamilyen okbél nem tud a szervezet részére glégséres perc-
volument bizbositani. Lewisf1937/, Stead/1951/, lclichael
IA952/, Gegesi-Kiss,Szutrsly/1960, Tainer/1968/, Serratto-
Millex/19684

Az emlitett szerzk azt is hangsulyozzék, hogy a szive
elégbolenség klirikal tiinetei 2 mechanismus révén jonnek
létre:

a/ a csdkkent nagyvérkiéri percvolumen miatt

/ forward heart failurs/
b/ a sziv migbttes szerveiben felgylilemll vér pangésa

mi?bt
backward heart failure/s




Emberi beteganyaghan végzaebt percvolumen-vizsgilatoke
bél azonban kideriilt, hogy a szivelégtelenségre jellemzd
kiss és nagyvérkdri pangisos tiinatek létrejdttének nem .
obligat e16felbétele a parevolumen gsdkkaenssa, sbb, sza-
mos olyan &llapot is ismertté vAlt, melyben a panghsos
tilnetek normalis, vagy épan cmelkedett percvolumen mellett,
ille az emelkedstt percvolumen kivetkezbtében alakultak ki.
Emelkedett percvolumen van a sb = és vizretentidval Jjard
&llapotokban, ami kialakulhat tulzott steroid medicatio
kov:tkeztében iatrogen uton /Albert és mbksai/1955/,2186
nephron nephrosisban /Friedberg,1950; Strauss,1948/,acut
glomerulo-nephritisben /Davies,1951; Derow,1954/«

Bmelkedett psrevolumen van a hyperkineticus allapotoke
ban is, amilyen a sulyos anaemia, beri-beri betecgség,
Paget~kér, hyperthyreosis, a velesziilebtett fejlodési rend-
gllenességek koziil a periferids arterio-venosus fistulae
Emelkedett kisvérkdri percvolumennel jarmak a bal=jobb
shunttel jard dllapotokes Youmans Huckins 1951; Sharpew,
Schafer 1944; Brannon és mbsai 19453 Cohen és pisai 1948;
Katz és mtgal 1960/

Az a felismerés, hogy %—szivelégtelenségre Jellemzd
pangasos tiinetegyiittes egésq§or olyan a4llapotban is léte
rejohet, amikor a sziv maga nem is beteg, nyilvanvalévé
totbe, hogy kiilinbségst kell Genniink a szivelégtelenség
és a szivEligbelenségre Jj:llemzd “klinikai tilineteggiittes®
kozotte A szivelégtelenségnek a sziv csdkkent teljesito=-
képességére alapozobtb klasszikus definitioja ezmért nem
vonatkoztathatd a klinikail tiinc begyilibtesrees A klasszkkus
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definitio helyebtt, amit Lewls /1957/ ugy fogalmazobtt meg,
hogyt ™ A sziv képtelen tartalmat megfelelben kiiiriteni®,
a klinikai tiinetegyiittest Eichma /1960/ ugy foglalja 6sz-
szey, hogyt ™A lényeges t0rténés a pangis. Péngas akkor

is létrejohet, ha a sziv pumpa-miikddése nem hibas".

A szivelégtelenség fogalminak ezen sziikebb és tagabb
értelmezése biikrdz0dik azokban az ujabb megfogalmazésok=
bany melyckben a szerzfk vagylagosan f:ojezik ki magukat,
azaz glbternativ definitiot alkalmaznake Katz és mtsai
/1960/ szerint: ™A szivelégtelenség btinetegylittese ki=-
alakulhat a percvolumen e¢sdkkenése, vagy tulzott vére
mennyiségek felgyiilemlése kdvetkezbtében a nagy- és
kisvérkdéri venas rendszerben.™ Nadag /1967/szerintt
® A szivelégtelenség olyan klinikai syndroma,amiben a
sziv képtelen a szervezet részére sziilkséges percvolu=
ment biztositani, vagy képtelen megbirkozni a venas kiné-
lattal, vagy legtobbnyire, a ketté combinatioja¥

Fentiek alapjén az ujabb irodalomban mindinkébb te-
ret nyer az a szemlélet, hogy a szivelégtelenség két £6
typust kell megkiilonbdztetniink /Mc Cue,Young,1961;Moss,
Duffie,1962; Petry ésmbsai,1962; Kreidberg és misai.
19633 Engle, 19633 Neill,1965; Kamaras, 19704

le/ Szivelégtelenség alacsonmy percvolumsnnel
/low output cardiac failure/.

2¢/ Sziveligtelenség magas percvolumennel
/high output cardiac failure/e




A velesziiletett szivfejlodési rendellenességek vow-
natkozasdban azonban ez a felosztas sem kielégitbe A
szivfejlidési rendellenességek bobbségében uie« az elvalto-
z4s déntben a bal= vagy a jobbszivfelet érinti, ezért

az emlitett két £6 typust tovabb kell oszbanunk aszerint,
hogy balszive, vagy Jjobbszivelégtelenségril van=e szd.
Eszerint nem kettd, hanem az aldbbi négy typust kell
megkiilonbdztetbniinks

1+/ Balszivelégtelenség alacsony percvolumennel

2./ Balszivelégtelenség magas percvolumennel

3e/ Jobbszivelégtelenség alacsony percvolumennel

4./ Jobbszivelégtelenség magas percvolumennel

Az emlitett négyes felosztas sem elég azonban arra,

hogy abba a velessziiletett szivfejlodési rendellenessé=
gekben eléforduld dsszes sulyos allapot besorolhatd
legyene Egyes szivfejlédési rendellenességekben uie a
vérkeringés sulyosan elégtelen lehet ugy is, hogy gsem

Ilyen helyzet All el a centralis jobb=bal shunttel
jaré velesziiletett vitiumokban, ha a jobb=bal shunt kivet-
keztében az arteriés 02 saturatio nagymértékben csdkkene
A vérkeringés ilyenkor az arteriés O, gaturatio csdkkenée-
se kovetkeztében képtelen kielégiteni a szervek 02 igb=-
yé6, noha a nagyvérkori percvolumen a jobb-bal shunt miatt
| normalisndl nagyobbe A nagyobb nagyvérkdri percvolumen
1em vezeb pangéasos tiinetek kialakulaséhoz, mert a Jjobbe
)al shunttel jaré rendellenes Osszekdttetés - pl. Fallob
;atralogidban a kamrai septum defectus =« a jobbszivfelet
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tehermentesiti. A4 tiineteket ezért az arteriés hypoxia
kovetkezbében keletkezd mgtabolicus zavar és mem a haemo=
dynamikai artalom magyarézzae Bz indokolja, hogy ezt az
a4llapotot ™szivelégtelenség arterias hypoxia kovetkeztéw
ben" cimszé alatt a szivelégtelenség tovabbi typusaként
konyveljilk el /Fond, 1971/s

Ogszefoglalva meghallapithatd, hogy a szivelf@gtelenség
nem btekinthet® egysémes pathophysiologiai és klinikai fo-
galomnak, hanem az alabbi 5 typusat kiilonbozbeb jilk meg:

1./ Balszivelégbelenség alacso grcvolumenn

2¢/ Balszivelégbtelenség magas percvolumennel
2e/ Jobbszivelégtelenség alacsony percvolumennel

4./ Jobbszivelégtelenség magas percvolumsnnel

Szivelégte lenség arterias oxia kovetkeztébe
6o/ Kombinalt_ Gtypus

lilven usnu szivelépgtelenségben szenvedbte Wyiszony-

lagosan sulyvos"™ prognozisu kérképekben me 1t csecsemdk?

A szbébbanforgd 86 csecsemd kérbonctani jJegyzbkinyvét
és klinikai adatait részletesen attanulmianyozbtam abbdl
a szempontbél, hogy azok a fent leirt 5 typus melyikébe
sorolhatoke

A jobbszivelégtelenség pathologiai és klinikai mege

itélésében az elmult évtizedekben érdemleges valtozéas nem
tortént, mert ma is a nagyvérkori panghs tinetei alap-
jan 1itél1Jjiik mege Ugyanez vonatkozik az arterias hypoxia
altal okozott szivelégtelenségre, ahol az allapot sulyos=—

séght a cyanosis méritékére, az ezzel aranyos haematokrit
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értékre, a fizikai teljesitbképesség csikkendsére és
bacterialis szovédmények jelentkezésére alapozzuke

A balszivelégtelenség megitélésében azonban a2z el=-
mult évtizedekben szamos uj szempontot ismertiink mege
Ez a korilmény elengedhetetlenné teszi,hogy a balszive
elégtelenségre vonatkozbd ujabb pathophysiologiai ismew
retek rovid attekintésével indokoljam azon alébb fole
sorolandd szempontok helyességét,amiket a balszivelége
telenség megitélésében szémithsba vebtbeme

A balkamra teljesitdképességének legérzékenyebb
indikatorat a tlidd képezi . Talner,1968/.Tel jesitbképes=
ségénekbkkenésének elsé kbvetkezménye az lesz,hogy a
balpitvarban és a vele functionalis egységet alkotd biie
ddvenakban a vér kérosan felgyiilemlikeA vér kéros fele
gylilemlése a balpitvar és a tiidévenak nyomasemelkedését
vonja maga ubineA venfs nyomésemelkedés részben kizvete
lenyrészben kozvetett hatas révén szémos structuralis és
functionalis elvaltozast okoz a tiidébenesAzt az Allapo=
tot,amit a tiidd venAs nyomésemelkedése Altal eldidézett

structuralis és functionalis elvaltozasok uralnak,a pan-
gésos tildO tiinetegylitbesének nevezziik / er,eiss,19363
Turino,Fishman,1959 /e

Ebbll a szemléletbél az is kdvetkezik,hogy panghsos
tiid® nemecsak balkamra elégbtelenségben johet lébreyhanem
azokban az allapotokban is,melyekben a tiidévendk vérének

aramlésat a balkamra felé valamilyen mechanicus akaw
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daly nehezibtie Ilyen akadalyt jelenthet a mitralis
billentyiik stencsisa, a balpitvari supravalvularis memb-
ran / cor triatriatum/, vagy a tiidévendk sziikiiletes A
pangasos tiidére vonatkozéd szfmos ismeret épen a mitralis
stenosisban szerzebtt megfigyelésekbdl ered /Parker,Weiss
19363 Larrabee és mtsal,l9493 Marshall és mtsail19543
Turino, 19563 Gough, 19603 H00lf,1963/

Structuralis elvaltozasok

A venas pangés és venAs nyomhsemelkedés kozvetlen
hatasfra a btiid® hajszalerei kitdgulnake A bhlfesziilt
hajszélerek meg is repedhetnek, igy wérzés Jjohet létre
a tiidd szdvetébens Vérzés diapedesis utjan is keletkez-
hete A vér egyarant juthat az alveolusokba és az inter-
stitiumbae« Haemosiderin képzddés, igy induratio brunea
a csecsemdkorban ritka /Talner,1968/. Ha a pangés chro=
nichs, a biidévenakban az intima és media megvastagodasa,
valamint perivascularis fibrosis fejlodik ki /Turino,
Fishman,1959/«

A tiidévenak nyomasemelkedésének tovabbi fontos kiz=-
vetlen hatasa abban nyilvanul meg, hogy a bﬁdéoapillarié
sok falan kereszbiil transgudatio keletkezik, ami a lég=
utak nyalkahartyajanak oedémajaban, perivascularis inter-
stitialis oedémaban és alveolaris oedémaban jelentkezhebe
A ny&lkahartydk oedémija besziikiti a légutak lumenébs A
légutak obstructbojat tovabb sulyosbbitja az a karﬁlmémn
hogy az oedémas nyhlkahartya légubl fertizések megbtapa-
daséra praedysponal, ami a légutakban valadékképzddéshez

vezebs Ha az obstructio teljes, a migottes beriileten
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atelectasia, ha részleges, Smphygema Jjon létre./BEyk,
1965/ «
A tiddk venas nyomasemelkedésének kizvetebt hatésaként

kell felfognunk, hogy a pulmonalis keringés arterids olda-

léan hypertonia alakul ki és s tag 6s feszes pulmonalis

arterisk comprimiljék a hirgbketeA hirgbket a feszes
és dilathlt balpitvar és a tag balkamra is comprimilhate

Jas A hirgérendszer compressioja tovabb fokozza a valae
dék albal okozott légubti obstructiot /Erabbenhoff, Evans
19543 Rivkin és ntsai,1957; ‘Edwnads,Burchell,1960;
Stanger és mtgsai,1969/.

A bronchusok compressicja = az intraluminalis valadék
altal okozobtt obstructidhoz hasonléan - attédl fiiggben,
hogy az érintatt bronchus részleges, vasgy tecljes elzé-
rédasat okozzawe, emphysema vagy atlectasia kialakulasés
eredményezi a compressiétél dystalisan fekvd t6dérésze-
bene

Fentemlitebt szerzék megfigyelése alapjén a tracheo=-
bronchialis rendszer compressiojanak 3 praedilectios

helye van: .
le ébra /1asd 30« oldal/
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l. ébra

A tracheobronchialis rendszer praedilectios pontjai
0lclrdl tekinbtve Stranger és pbsai szerint /1969/..

le/ Az elsb praedilectios hely a trachea bal alsé
82616nél van, aho! a bal arte pulmonalis compressioja
az aorta kizvetitésével érvényesiile A trachea compressio-
Ja stridorosus légzést, a nervus recurrens compriualasa
miatt rekedtséget okoszhat, atlectasia, vagy emphysema
kialakulésaval azonban nem sztkott jarnie

2¢/ A masodik praedilectios hely a bal f£ébronchus
dystalis végének felsb, ille a bal felsflebeny bronchus
hatsé felszines Az arte pulmonalis bal 4ga uie a bal £6-
bronchus elétt ered, majd horogsszeriien megkeriili a bal
felsblebeny bronchuste A bal fébronchus compressiojat
fokozhatja a balpitvar tagulatas A balpitvar uie. kozvet-
leniil a bal fébronchus alatt helyezkedik el, tagulata
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esetén a bal fébronchust felfeléd nyomja, igy azt feliile
r0l a bal arts pulmonalis, alulrél a balpitvar szorite
Ja Osszes A compressio localisatiojatél fiiggben a bal
felsd lebeny, vagy az ggész bal tiidd légbartésaga
értintette

3¢/ A harmadik praedilectios pont a jobboldalon
van, ahol a jobb kizépsd bronchus agazik el a jobb in=
termedisr bronchusbdle Ezt az elagazast keresztezi az
arte pulmonalisnak a jobb kdzépsd és alsdé lebenyhez fu=-
t6 Ggas A compressio az elédgaszés folsd felszinén jon

létre és £0leg a Jobb kozépsd lebeny légtartbsaght

érinti.

Irodalmi adatokbél ismeretes /ngggggggg;ng,l964;
Jdones és pbsai,1965/, hogy az une ™esecsemdkori lobaris
emphy sema™ esebek kb 20 %~fnak hattereben vitium vane
Mivel ezekben az esetekben is a bal felsd és jobb ki
zépsd lcbeny praedominatiojat figyelték meg, feltételez~-
hetdy hogy a keletkeszési mechanismusban ugyancsak a :
horglk részleges compressios elzarddasa jatszik szerepebe

A tagult sziv, flleg a tag balkamra a bal alsé lebeny
parenchymé jait comprimélhatja, ami altal bal alsé lebeny
atelectasia keletkezhet /Bryk,1965/. Davis /1961/a bal
alsé lebeny atelectasiat a fibroeld8hesis endocardicéara
bartja jellemziének, de leirtak sziv glycogenosisban /DiSant’
Agnese ¢s pbgai,1950; Goyer,B 119623 Dincsoy és pmisal
1965/ és Bland-White-Garland syndroméban is /Noren és
plgai, 1964/«
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Fentiek alapjan a balszivelégtolenség megitélésében
az alabbi pathologiail tiinetek jelenlétét, vagy hianyat

vebbem szamitasbhas

Vérzéses ter letek a tiidében

Intraluminalis valadék/bronchitis, Bronchiolitis, brone-
chopneumonia / \

Goécokban elhelyezkedd abtelectasias és emphysemas terii-
latek

- iobaris atelectasia /bompensaboricus amphysemaval/

Az arts, pulmonalisoknak a tiidd parenchymiig kovethebd
cagulata

A balszivféel tagulata

Metszlapokrdl kinyomhatdé hsbos, véres savéd.

Funcbtionalis elvalbtozasok

A pangasos tiid6 legkoraibb tiinete a tachypnoe. Ma
sem tisztazott teljesen, hogy milyen mechanismus alapjan
Jjon létre, kétségtelen azonban, hogy keletkezésében
reflex-mechanismus és a tiid¢ mechanicus tulajdonségainak
valtozasa szerepet jatszike

Churechill és Cope mar 1929-ben kimubatta, hogy a tii-
d® wenas nyomésénak kisérletes emelésével tachypnoe hoz=-
haté létre, ami a vagusok atvaghsa ubin megssziinike Ugyan=-
ezt késlbb Heyer és mtsai /1948/ kisérleteil is megerisie
tettéke Maprshall és Widdicombe /1958/ macskéakon végzett
kisérletekben a tiidé afferens vagus rostjairél elvezetett
actios potentialokkal pangadod bGiidOben fokozott elekbro=-
mos activitast tudott kimmtatnie Az emlitett vizsghlatok
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alapjén annyi bizonyitottnak vehet6, hogy olyan reflex=
mechanismusrél van szb6, amibsn az afferens rostok a
vagusokban futnake A receptorok feltechetben a légutake
ban elhelyezkedd fesziilésl /strech/ receptorok /Aviade,
Schpidt,1955/« A pangas fokozza a légutak falanak fessii=
16s8t, ozzel egylitt csdkken a tiidd tagulékonysaga
/compliance/ és a vibtal capacitas /Richards és ptsai,
19513 Marshall és_mbsai,19543 Frank és mbtsai,1957/.

A tagulékonysdg /compliance/ fogalma a btilidinek az
inbrapleuralis nyomisvaltozéshoz viszonyitott volumen
valtozésat feojezi ki /Christie,leakins,1934/« A tagu=
lékonysag ¢sdkkenésében a tiiddk légbartalmanak csﬁkkenése,
az erek bulbelldése, az interstitialis és alveolaris
oademay a kis és kOzepes pulmonalis erek megvastagodasa
jatsmik szerepet /Turino,Fishman, 1959/« A klasszikus
pathophysioiogia nomenclaturajéval ugy is mondhatjuk,
hogyv pangasban nagyobb a tidé “rugalmas™ cllendllésa
/Donhoffer,1957/« A rugalmas ellendllias fokozddasanak
compensalasfihoz sziikséges munka sokkal kisebb, ha a lége
zés gyors és feliilebtes, mintha ritka és mélye A gyors
és feliilebes 1é6gzés ezért a panghsos bUdO adotbt koriile
ményei kozott a leggazdasagosabb légzéstypus /Otis és
ntgai 1950/

Lényegesen mepvaltozik a helyzet akkor, ha a pangh-
sos tiidOben wulsulyra jutnak az eluzlekben részletesen
emlitett légubi obstructiot okozd elvaltozasok, amik a
levegd ki és bedramlésénak akaddlyozasaval a2 "nem rugalmas™
vagy M™levegd aramlasi™ ellendllast /air flow resistance/

fokozzadke Ennek az ellenadlliasnak a legy®zéséhez mély és
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és lassu légvételkor sziikséges a legkisebb munka /0tis
és mtsai,ll9503Donhoffer,1957/« A dyspnog,vagyis az eréle
tebebt légzés ugy jub bulsulyra a tachypnoeval szemben,
ahogy sulyosbbodnak a tiiddben az obstructios elvaltozaw
sok /Sharp és mbtsai,19583C00k,1960/ «

A dyspnoe =amint tudjuk - lehet inspiratoricusgemspie
ratoricus és kevert typusue

CsecsemOkori decompensatioban a dyspnoe tobbnyire kee
vert fypusueidz inspiraboricus componenst a tracheo-bron-
chialis obstructio,az exspiratoricus componenst a rugale
massfg csokkenése magyarézzae.Nyilvanvaldy,hogy sziikebb lége
utak esetén mar a rugalmassig kisebb e¢sdkkenése is nehezie
tett kilégzéssel jare

A légubtak anatomiai structurdja tobb szempontbél is
eldsegiti obstructio kialakulésat a csecsembkorbanesi leo=
vegd bearamléasaval szembeni ellendllés uie a bronchus ke=
reszbmebszet sugarénak negyedik hatvanyaval forditva arfie
nyoseAi bronchusfal azonos megvasbtagodasa ezért lényegesen
sulyosabb obstructiof eredményez a csecsemd viszonylag
sziilkymint a felndtt tAgabb bronchusaibane.A hirgbdk porc=
korongjai is puhéibbak csecsembkorban,ezért compressioval
szemben kevésbbé ellenadlléak /Stanger és mtsai,1969/e

Abelectasias teriiletek kialkulésat segiti eld az a
koriilmény isg,hogy csecsembkorban a thnpféle porusok f£eje
letlenek,igy collateralis ventilatio kialakulésara kevés
lehet¥ség van /Spencer,1962/.

FelnOtteken végzett vizsghlatokbdl ismeretes,hogy
cardialis dyspnoe exspiratoricus typusu /Engelmann,19273
Romhényi,Berki,1955/«Ez Osszhangban van azzal a fente




emlitett koriilménnyel, hogy a felndttek tagabb bronchu=
saiban léguti obstructio kialakuléséra kisebb a lehet 6=
s88e A belépgzés ezért akaddlybalan szokott lemni, a kilég=
Zés azonban a pangisos tiidé esdkkent rugalmasstga kovebe
keztében nehezitette Igy valik érthetévé az a régl kli-
nikai megfigyelés is, hogy a szivbetegek dyspnoéja fakvé
helyzetben fokozbédike Ilyenkor uie né a venas bearamlas
a jobbszivfélbe, ami fokozza a §iidében a pangéste

Az inspiratoricus, ille. exspiratoricus dyspnoe jellem=
26 klinikai tihetekkel jare Az inspiratoricus dyspnoét
orrszarnyi légzés, az intercostalis izmok, a supraclavi-
cularis arok és a rekeszizom tapadéasanak inspiratoricus
behuzédisa jellemzie A biid6k felett hallgatédzva inspirato-
ricus sipolas-bughis, alveolaris odedema és hig bronchus-
valadék esetén crepitatio, vagy kozép- és nagyhélyagi
820rtyzdrdjek hallhatéke Nagyobb, Gsszefiiggd atelectasias
beriilet felett hdrgi 1ézzés hallhatde

Az exspiratoricus dyspnoet a kilégzés elhuzbdésa,
kilégzésben hangosodd sipolas=bughs, néha phonendoscop
nélkiil is j6l hallhatd exspiratoricus "horgés™ jellemzie

Conzenitalis vitiumban szenvedd csecsembk dyspnoe jé-

nak s a Glidék halleatddzhs eletének helves értédkelése
S3empontjabol rendkisiil fontos annak a realizalasa, hogy
bangfisos tiidébe lakuld lég obstruc a ingw=

ckhez vezet ymérté utanozzak a bronchitis,
bronchitig s

physicalis tiinebeitbe ¢
Szamos vizagdlé sgybohangzé véleménye szerint a pan-
gasos biiddben észlelt tachypnos és dyspnoe altalaban biz-
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tositja a normalis gazoserét, ezért a tiiddvenak vére
nemcsak nyugalomban nem desaturalt, hanem enyhe fizikai
terhelés ubtn seme/West és mtsai, 19533 Cosby és mEsai ,
19573 During,Fishwan,1959/ Hzzel Osszhangban vannak
azok a vizsghlatok, melyek szerint a diffusios capacitas
¢sak nagyon sulyos pangasban csdkken /McIntosh és plgai,
1958; MeIlroy,Aptkorn,19583 Woolf,1963/

Jé6 diffusios capacitéds mellebtt is elégbtelen lehet azon-
ban a ghzcsere, ha a belégzett levegb a tiidékben egyenl b=
loniil oszlik el, a t{id6k perfusioja viszont egyenletes
marade A lovegd egyemlétlen eloszlésa ugy jon létre,
hogy a légubi obstructio albal elzart tidérészekbe a be=
1égzebt lovegd nem Jjut eles Az atelectasias beriileteken
ataramlé vér ezért oxygenisatio nélkiil keril a tlidOvensk=
basRivkin és mbsai /1957/ skerint radiologiailag kimutat=
haté atelecbasias teriiletek esetén tekintélyes mennyiségi
desaturalt vér aramlik a légzéstdl elzart teriileteken
keresztiile Turine és Fishman /1959/ is azon a véleményen
vany hogy a pangésos biidé ¢sak addig képes biztositani asz
arterids vér normalis vagy kézel normalis vérghz Osszeté-
telét, amig légubl obstructio miatt egyes Giidlrészek a
szcserédbll ki nom esneke Biihlmann és mbsai /1955/ czzel
szenben alveolo-vascularis reflex mechanismust tételeznek

fel, ami a rosszul szelllzdtt tlidérészeket kikapcsolné a

L
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L

keringésbéls Ezzel magyarazzak, hogy féloldali pneumo=
thorax ese%én miért nem alakul ki cyanosise
Ha a gazesere a blidében valdban tokéletlen, arteriéas

hypoxia és centralis typusu eyanosis alakul ki, amit az
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intracardialis jobb«bal shunt 4ltal okozott centralis
cardialis cyancsissal szemben centralis pulmonalis cyanoe
sisnak neveziinke A centralis pulmonalis cyenosist a tiidé=
venakbél vett vérmintak 02 dosaturatioja bizonyitja, azaz.
szivkathéteres vizsgsilatbtal is e¢sak sbban az esetben mu=-
tathaté ki, ha sikeriil a kathéterrel a tidévenikat passzéle
nie
A ceniralis pulmonalis és cenbralis cardialis e¢yanosis

elkiilonitésére az oxyméter fiilrészének alkalmazastival vére
telen mbédszert dolgoztunk ki /Kamaras,Liszld, 1963/

Kraper /1934/,Millikan /1942/,Herecker /1943/, Wood
/1850/, Matthes /1951/ és Nilgsop /1956/ vizsghlatai lehe=

tové tebtték emberben 2z artcriés O2 saturatio vértelen

ben erre a ¢dlra a ful bizonyult alkalmasnake

100 %~0s saturationak a 3 perces O2 belélegeszbetés
utin mért értéket tartjuke Ha a tiidé és a fiil kdzott - a
tiidovenak szintjén; a pitvarok, a kamrdk, vagy a nagyerek
szintjén « venas vér keveredik az arterids vérhez, a fiildn
mért érték a 100 fi~o0s értéknél alacsonyabb lesze Ez a kiriile
mény lényegesen csdkkenti a médszer alkalmazasénak lehetosée
gét, épen a cyanosissal jaré vitiumokban, ahol az arbefias
0, saturatio ismerete a k%igiégiizzag?r:a:u;:§gigzz£:ei:;
dekliodésre tart szamobte A 2
meghatarozasat ezért olyképen médositobtuk, hogy az a
Jobb=bal shunttel jard esetekben is alkalmazhatéd legyens
Ismeretes, hogy a haemolisalt, ille nativ vér extinetiojat

a reds Hb/Oxy hanyados és az 6ssz Hb hatarozza mege A 20




abra az Oxy Hb és reds Hb extinctios girbéjét abrazolja

Kramer szerint. £
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Az abecissan a hullémhosszok, 22 ordinatédn az extinc-
tiok lathatéke 805 milimikron hullamhossznal az Oxy Hb
és reds Hb oxtinctioja azonos /as=isosbesticus hullamhosszé
Allandé 6ssz Hb esebén az extinctio az 0, saturatio valto-
Z4sa ellenére is Allandd marade Az isosbesticus hullame-
hossz ezért az Ossz Hb mérésére ad lehetibséget.

640 milimikron hullamhosgzndl a Hb fractiok extinctio.
ja lényegesen kiilénbdzd / az abréan epsilon,, ille aepsilonp/e
Két fobocells alkalmazasa esetén - az.ogyiket 640 milimik=
rony, a masikat 805 milimikron hulliamhosszu fénnyel miikGde
tetve /virds, ille infravirds/ = compensatios kapcsolise

ban mérhetdvé valik a kétféle extinctio kizdtti killonbségs
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A 2. abréan az infravirdés extinctio az 9p511°nalfa ponte
ndl, a voros extinctio pedig az 02 saturatiotdél fiiggben
az opsilonl &g epsilon2 pont kozott foglal helyetes Egy
bizonyes O, saturatios érték esetén a kit exbtinctios érték

azonos / a J. abrén epsilon ... pont/e Ezen 0, saturatios
< L

a
8Pték esetén a vér rétegvastagsbga szabadon valtozbathatd
anélkiil, hogy a galvanométer kilengést jeleznees Ezen fele
tételek mellett une “absolut compensatio™ allapota forog
fenne
Ha az 02 saturatio oettdl az &rtékbdl eltér, az exw

tinctio is megvaltozik a virds hullamhosszban és a 3
abran az apsilonbéta pontnal helyezkedik ale a két foto=
cella kozott létreJovd fesziiltség kiillonbséget a galvano=

méteor megfeleld kilengése jelzie
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Vizsghlatainkat ATLAS Universal Oxyméterrel végeztiike
o0 egészséges gyermeken nyugalmi allapotban bedllitotsuk
az absolut compensatiot ugy, hogy az oxyméter filrészének
Osszeosavarasaval, ille felengedésével a vért a fiilbél
kipréseltiik, ille visszaengediiike Absolut compensatioban
a galvanométer mubatdja ekdzbenm kitérést nem mubtabte Vizsgh-
lataink alapjan meBallapitotbtuk, hogy egiészséges gyermek-
ben az absolut compensatio a compensatios gombnak gyakore
latilag azonos helyzetében allithatd bee Az ATLAS Oxymé=-
teren &z Oé saturatio valtozasal % =08 értékben kézvet-
leniil leolvashatdke

Ha eyanotikus gyermekben a késziiiékeb az epészséges
gyermekekben meghatirozott absolut compensatiora &llite-
juk be és a galvanométer mutatéjat a vérnek a fiilbél valéd
kipréselése ubén a 95 %e~o0s értékhez csavarjuk, ugy a vére
nek a fiilbe vald visszaengedése utan két lepetdség vane
Egyik esaetben a mutatd a 95 %~08 értékndl marad, ami
annyit jelent, hogy az arterifs vér saturatioja normalis,
a cyanosis tehAt poriferifs typusue “asik esetben a mutatéd
a 95 %05 brtéknédl alacsonyabb értéken Allapodik meg, ami
az arterids vér csikkent 02 saturatiojara utal, azaz a
cyanosis centralis typusue

Ha ezutén a betegzel 100 %=0s 0=t 1élegeztotiink be,
a galvanométer mutatdja kiilonbozben viselkedik aszerint,
hogy a centralis cyenosis pulmonalis eredatii=e, vegy jobbe
bal shunt kiévethkezményes El0bbi esetben ngyanis a nutatd
1=2 percen beliil 100 %-08 értékre All be, utébbi esctben

a mutaté helyzete gvakorlatilag valtozatlan merads
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Az ismerbetett vértelen methodikéaval nyert értékeket
10 esetben az arteria femoralis cgyidejii punctiojaval
nyert vérpréba 0, gsaturatiojéval hasonlitottuk Osszes A
véertlen érbtékek 2=3 %-al magasabbek voltak a Wéres érté-
kckndl, ami nem befolyésolja azt, hogy a mbédszert a cya=
nosis bypusanak megbizhaté meghatérozésara alkalmasnak
tartouke

A léguti obstruetio jelenléte, vagy hianya az arterias
vér sav-bézis viszonyait is befolyasoljas Tachypnoéban
uie 2 esecsend Hyperventilal "inaddig, apig a légutak sza=
badoke Ebhen 2 helyzetben a hyperventilatio kovetkezté-
ben az alveolaris p002 esokken és respiratoricus alkalow
sis kolaetkezike Légubi obstructic esetén viszont az alveo-
laris pCOa megemelkedik és respiratoricus acidosis Jjon
16tre /Talner és mbgai,1965,1966/« Az alveolaris pCO,
brtdk ezért a léguti obsbtructio jelenlétére, vagy hia-
nyara vonatkozbélag kozvetett bizonyitskob szolgaltathate
Downing és_wtsai /1965/ szerint az acidosis a myocardium
contractilitésdt is rontja, aml a decompensatiot tovabb
sulyosbbitjae

A pangasos tiidOben kialakulé structuralis elvaltozasok
targyaliasinal mér volt arrél szé, hogy a pulmonalis ve=
nas nyomhscmelkedés egyik kivetkezményének kell tekinte-
niink azt a jelensépget, hogy a tiidd keringés arterias Ole-
dalén pulmon:lis hypertonia alakul kie

Régebben ismert war az a megfigyelés, hogy a pulmo=-
nalis venak, ille a balpitvar nyorasomelkedésédvel jard

41lapotok, igy mibralis stenosis, balkamra elégtelensé
v ? J




- 62

vagy a biidévenak obstructioja pulmonalis hypertonia kialae
kuldséra hajlamositanak /Dexber és mbsai,1950; Edwards,
Burchel1,1951; Van Buchem,frland,1957; Heath.Bdwards,1959/e

Commissurotomia ubéni haemodynamikai vizsgalatok azt :
nutattak, hogy a balpitvari nyomas c¢sikkenésével parhuzae
mosan a pulmonalis hypertonia is mérséklédik /Merril és mtsai,
1961; Braunwald és mtsai,1965; Reeve és mbsai 19664

A balpitvari nyomdsemelkedés és a pulmonalis hypertonia

kizotti Osszefiiggésre egyesek nagy bal-jobb shunttel jard
vitiumokban is ramutattak /Damman,Ferencz,1956; Bloomficld
1964/ és felhivtak a figyelmet arra, hogy a shunt miitéti
megsziintetésére, vagy csdkkentésére a balpitvari és a pule
monalis nyomis arinyosan c¢stkken /Savard és mtsai,l960 3
Hoffmann, Rudolph, 1965,1966/« Az a mechanismug,ahogyan a
balpitvari nyomasemelkedés pulmonalis hypertoniahoz vezet,
ma is vitatotte. West és mtsai /1965/ azzal magyarazzék a
pulmonalis hypertonia kialakulasét, hogy a tiidévendk ko=
riil slhelyezkedd perivascularis oedema mechanicus akadalyt
gordit a tiid6 keringés utjabae Az a megfigyelés viszont,
hogy a pulmonalis hypertonia acetylcholin adagolasra /Fribts
és mEsal,1954; Harris, 1957:W00d,1958/,il1le 100 %wos 02
belélegeztetésre csdkken /Burchell és mtsai,1953;
Biihlmeyer,1967/ alatamasztja Dexter és mbtgai /1950/ vé=-
leményét, hogy a balpitvari nyomaAsemelkedéshez tarsuléd
pulmonalis hypertonia arterialis vasoconstrictio kivet=
kezményes Szamos megfigyelésbOl ismert, hogy a pulmonalis
arterids vasoconstrictio egyik stimulusa a pulmonalig Vo=
nds vér hypoxidja [Motley és misai,1947; James,Rowe,1957%
Fighman,1961; Mg Gregor,1964/s |



Ujabb vizsgdlatokbdél deriilt fény arra, hogy a hypbxia
mellett az acidosis is fontos stimulatore a pulmonalis
praccaplllaris crek vasoconstrictiojdnak /Buler,liljestrand
1947; Fighman,1961; Enson ées msal,1964;Colebatech és misai

1965; Rudolph,1965; Vogel,Blount,1965; Rudolph,Yuam,
19663 Eudolph,1970/.

A fentemlitett adatok szerint tehdt a balpitvari

Jpulmonalis vends/ nyomdsemelkedésre beliivetkezl reactiv
pulmonalis hypertonia ldalaluldséban olyan tényezlk sze-

repelnek, amik a pangdsos $lidSbén adva vannak, Ezek a
kényezlk a hypoxia, az acidosis és a perivascularis

oedema,

Pangdsoe tiidCben tehdt olyan cireculus vitiosus alae
kul ki, ami léguti obstruectio és perivascularis oedema
keletkezépével indul el, pulmonalis hypertonidhoz vezet,
ami viszont fokozza anlrt elindité obstructiot és peri-
vascularis ocedémdt, A pathophysiologlal folyamatot a
4; dbra szemléltati;
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4o Abra
PULMONALIS VENAS NYOMASEMELKEDES
B
NYALKAHARTYA DUZZANAT PERIVASCULARIS OEDEMA
VALADEK FELSZAPORODAS
A LEGUTAKBAN
BRONCHOCCONSTRICTIO?

N

LEGUTI OBSTRUCTIO CSORKENT TUDC PAGULERONYSAG

S

ALSO LEGUTI STEWOSIS KLINIKAI TUNETEI

A\
PULMONALIS VENAS HYPOXIA —— PULMONALIS HYPERTONIA —
RESPIRATICSXIACIDOSIS ///;4

PULMONALIS PRAECAPILLARIS VASOCONSTRICTIO

Fentieket Osszefoglalva meghllapithaté, hogy a

pangasos tiidére Jjollemzd structuralis és functionalis
elvaltozasok alsd légubti stenosis klinikai tiinetegyiitte—
sé6t hozzak létres

A balszivelégbelenség megitélésében ezért a pangasos
biiddre jellemz&é pathologiai tiinetek mellett az alsd léguti
stenosisra jellemzd klinikai diagnozisokat - bronchi-
tis ace, bronchitis spastica, bronchiolitis,bronchopneu-
monia = is szamitésba vatteme

Az emlitett irodalmi adatok alapjan az is valészinii-
nek latszik, hogy a pulmonalis nyomés mellett a tiidévenak

0, saturatioja,ille az arterifds vér sav-bazis viszonyai is




Osszefiiggésben vannak s tiiddpanghs mértékéveleAz Gsszee
fiiggések még nem tekinthetk lezArtnak,ezért sz adatok
értdkelése a tiidOpanghs megitélésében egyelére csak fenme

Gartassal értékelhetboke

le/ Balszivelégtelenség alacsony percvolumennel

Olyan szivelégtelenségben,ahol a szivelégtelenség
alapjat képezd elviltozés olyan természetiishogy akadée
lyozza a balkamra kiiiriilését,pleizolalt coarctatic sor=
taeban,vagy aorta stenosisban,csakis alacsony percvolue
mennel jaré balszivelégbelenség alakulhat kisHasonld a
helyzet akkor is,ha ezek valamelyikéhez olyan elvalbtow
z@s tarsulyami a balkamrai percvolumen tovabbi csdkkene
tésével jareA primér cardiomyopathidk dominans balkamrai
localisatioja is az alacsony percvolumemnel JArd ¥alszive

elégbelenség feltétoleit teremti meg /Bodrogi,Vilési,1972/.

Ezekben az elvéltozAsokban tehét a szivfejlédési
rendellenesség pontos kérbonctani diagnozisa mar Onma G-
ban meghatérozza a szivelégtelenség typusate

A “viszonylagosan sulyos™ prognozisu kérképekben neg=-
halt 86 csecsemd kiozott 8 olyan eset volty,ahol az anato=
miai helyzet alacsony percvolumennel jaré balsziveléghew

lenség kialkulésat tetbte lshet évée




s L6-
Az esetek diagnozis szerinti megoszldsa a kivetekzd volts

Coarctatio aortae, izoldlt

Coarctatio aortae + teljes pitvar<~kamrai block
Valvuldric aoxrte. stenosls, izoldlt

Obstructiv cardiomyopathia

Cong; teljes a=v block

Ol = = =

Usczesen

Ha igaz, hogy kizbs pathophysiologiail helyzet veze=-
tett a szébanforgd csecsemik haldldhoz, ugy nyilvinvae
16, hogy az esetek mindegyikében - az alapdiagnozistél
fluggetleniil - meg kellett, hogy legyenek a balszivelége
telenségre jellemzdé pathologiai, ill a léguti obstruce
tiora jellemzd klinikai tUnetek;

A pangdsos tilddre jellemzd pathologial tiinetek,
111, a léguti obstructiora utald klinikai diagnozisok
eléforduldsdt, valamint a jobbszivelégtelenségre jellem=
28 Jél'ismert tinetek « periferids oedema, ascites,
hepatomegalia, melliiri folyadékgyiilem -« jelentkezdsét
abban a 8 ceecsembben, akiben a szivfejlddési rendellenes-
ség anatomdai structurdja alacsony perevolumennel jdré
balszivelégielenség kialaluldsdt tette lehetdvé, a
XIX. tébldzat szemlélteti;
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A ZIX.tablazat adataibdl a kovetkezé kivetkezteté-
seket vonhatbtam le:

le/ Balszivelégbtelenségre /pangasos bGiidére/utald
tinetek minden esetben felbtaladlhatoék voltak,amikhez az
esetek felében jobbszivelégtelenség bGiinetei is esatlaw
koztakeJobbszivelégtelenség tiineteit izolaltan egyetlen
esetben sem észlelbiike

2¢/ A pathologiai elvaltozasok koziil obligat volt a
valadek felszaporodasa a légutakban és a gdcosan elhe=
lyezkeddevagy nagyobbyOsszefiiggd Giidirészeket érintd giew

lectasias Geriiletek jelonlébteeAz esebek LObbségében -« a 8

eset koziil 5 esetben = Osszefiiggd atelectasias beriileteb
talalbtunkeAz Osszefiiggd atelectasias beriiletek nemyvagy
c¢sak részben felelt meg a GAgult arte pulmonalisok altal
okozott compressios atelectasidk irodalomban leirt szokae
sos helyének /Rivkin és mbsail19573 Edwards.Burchell,1960}
Bryk,19653 Stanger és mbsai,l1969/,2 esebtben ule az egész
Jjobb tiidore /leesetys2e eset/,2 esetben pedig mindkét bii=

dére kiterjedd csaknem tobalis atelectasiadt talaltunk /6e
esebyBeesct/e A tag pulmonalis arteriak altal okozobt
compressio kizardlagos szerepe ellen szdl az a kiriilmény
isgshogy normélis tagassagu arte pulmonalis mellett is ta=
laltunk Osszefliggdé atelectasias teriiletet /lecset/és kie
fejezetten £Ag arte pulmonalist is észleltiink Osszefiiggd

abelectasids btoriilet kialakulasa nélkiil /3« eset/e
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Figyelemreméltd koriilmény, hogy mindkét teljes
jobboldali tiidé-atelectasiaval jard eset/le,2+eset/
diagnozisa izolalt eoarctatio aortae volt, kivetkezmé-
nyesen tAg aorta ascendenssele. Az aorta ascendens és a
légubak anatomiai helysete alapjan felmeriil, hogy a jobb
t1id6 teljes atelectasiaja nem a tag aorta ascendensnek
a jobb f£ébronchusra gyakorolt compressidjaval filigott-e

0ss2e? /Seabra/e

——

Tovéabbi obligatrpathowogiai elvaltozas a balsziveél J
kifejezett tagulata volte Tagult balszivfél compressios
hatasara keletkezd - az irodalomban jellemzonek mondott-
/Bi’Sant Apgnese és mbsai,19503Davis, 196l ;Goyer,Bowden,

19623 Noren és_mbtsai,1964: Bryk,1965;Dincsoy és mtsai,
1965/~ izolalt bal alsé lebeny atelectasiat egyetlen

gsetben sem észleltiinke A tagult balszivfél compressio-
janak szerepe a bal alsé lebenyre is kiterjedd 2 sub=

totalis atelectasiaval jard esetben azonban nem zarhatd ki,
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| 3¢/ A 8 eset kbzill 5 ccetben feltiinfen fdg artspule-

mon~lieokat taldltunk.

44/ A tUdSk metezlapjirdl habosevéres gsvé 2 esetben
volt ldnyomhatd, parenchymds véreés 1 esetben fordult
el8, Wndkét pathologial tiinet eldforduldsa tohdt 1é=-

nyegesen ritkibb volt, mint az atelectasids tiidé-teriile-

tek cléfordulisas

B+/ A pathologiai tiinetekkel Usszehangban 411t a

1igét eldéfordulica, A diagnozisok ag eldfordulds gyako-
risdgdnak sorrendjében bronchopneumonie lesutrs, atelecta-
gia pulmonum, dysiclectasia pulmonum, ill. bronchiolitis

acuta voltak,

A 1ésutd obstructiora jellemad klinikai diagnozisok
obligdt cléforduldsdbdl az & fontos kivetkezietés vonha-
§6 le, hogy & congenitalis vitiumokban jelentkezd "légutd
betegudégek" keletkezésében mindig mérlegelind kell a bal-
gziveléptelenséy ~ mint aetiologiail factor - szgggpég;

Ez azzal a gyakorlatl Kivetkeazménnyel jdr, hogy a szébane

forgb esetiek therdpidjiban az anticongestiv kezelésnek
g2 antiphlogisticus kezelés mellett doniéd jelentdcége

yan.

Ge/ Az esetek diagnosis szerinti megoszldsdbdl megdle-
lapithaté, hogy a diagnozis 5 esetben coarctatio aortae,
ezek liizill 4 esetben - az csetelmek tehdt felében = 120~

141t coarctatio aortae volt. Rendldviil figyelemreméltd,
hogy mind a 4 eset praeductalis coarciatdo volt,
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Régdéta ismert, hogy 2 prseductalis coarctatioe aortae
prognozisa 16ssgabb a postductalis és Juxtaductalic ese=
teknél /Blagckford,1928/. A vélemanyek azonban eltérnek
abban, hogy ennek mi az oka, Szerzdk tthbsége azt hang-
pulyozza, hogy & preeduetalis cosrctatio rosszabb diage
noziddt a coarctatiohoz tdrsuld epgyéb elvdliozds, f£8leg
kamyal septum dofectus és d; Botalli persistens MA EYaAriZe-
ge /Gyiffith dés misal, 19553 Geldrin mtead 1957 3
Behrer és mbteal,l960; Goldring ds mtggi.l960; Uartolle,
liogs, 1962; lcllamara, Rosenberg,1968; Schwariz,1968/.

Az anyagunkban észleli, 2«6 hdénapos korban exitdlt

4 izolilt preeductalis coarctatio eset aumellett 8261,
hog,, & pracductalis coarctatio prognozisa tdrselvdltozds
né1kiil 1s sulyos. Adataink azok véleményét vdmogat Jék,
akik & praeductalis coarctatioc rossz prognozisdt g
eollaterdlis hdlézat fejletlenségével hozzék Bssza;
filgzésbe [lelantxge,l935; Olney,Stephens,1950;Eahn és
misail, 19514,

A coarctatio pracductalis localisailoja ui. nem befo=-
lydsolja a normélis magzati keringést, a vér akaddlytala-
nul Jjuthat a jobbkamrdbél az aorta descendensbe, ill;a
balkamrdbdl az aorta ascendensbe, ugyanugy, mint normélis
kSriilmények kﬁz@tt; Collaterdlis keringée kifejlédéséhesm
sgikséges stimulus hidnydban ez nem is alakul ki; Ha a
mageat megeziletése utdn a Botall vezeték még azelitt
elzdrédik, mieldtt megfeleld collaterdlis hdlézat ala=
kult volna ki, haldlos kimenetelil balkamra elégtelenség

johet 1létre, Ha adaequat adagban adott digitalis kezelége
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gel a balkemra elégbtelenségaruem sikerill urrd leani, &
coecsend életben maradisdhoz az azonnali miitéti beavate
kozde jelentl az egyetlen lehetdséget /DBeuver és mtsai,

19605 Goldring és migal, 1960; liartelle,lioss, 1962/,

Az iz0lilt soarciatio aortacban meghalt e¢secsemdk ‘
életkora 2-6 hé kiuzott volt, dtlagos életkoruk 4 hé volt.
£z az 1ddpont joval Ul van a Botall vezeték zdrdddsédnak

dilagos iddpontjén, ami 2 hetes kor kiril szokott bel
vetkeznl, Lz amellett szdl, hogy a haldl ezekben az ese=
tekben a Botall vezeték elzdrdddsa utdn nem hirtelanﬁ1?
hanem dllapotuk fokozatos romlésa ubjan kbvetkezett be.
Ez a kirillmény javi?ga a therdpids beavautkozdwok hatdisope
gdgdnak lehetdeégét.

Pigyelemremélitdnak tartom, hogy a 4 1zoldlt coarcta=
tioban exitdlt cseceemd egyike sem sajdt oeztdlyunkon 411%
kezelés alatt, hanem mindegyike dltaldnos gyermekosztdlyon
halt meg. A coarctatio aortae diagnozisa éllben egyik
esetben sem keriilt felismerésre, a diagnozis minden eset-
ben"bronchopneumonia®™ volt, ennek megfelelden a therdplds
eréfeszitések is a “bronohopneumonia" befolydsolisdra Yeze
pontosultak;

Ha tekintetbe vessziik azt, hogy osztdlyunkon agz
19651971 kizbtt eltelt 7 év alatt 1O csecsemd 411% izo-
1él% coarctatio aortae kovetkeztében bekiivetkezett do=
componsatio miatt kezelésiink alatt és ezek kiziil sgyetd
len csecsemdt sem vesztettiink el, azt a fentebb omlibbtt
megdllapitdst, hogy a "praeductalis coarctatio aortae

prognoziéa tdrselvdltozds nélkill is sulyos",o0da kell




N

médositanunk, hogy a"praesductalis coarctatio aortae proge
nozlsa tdrselvdltozde nélkiil is sulyos lehet akkor,ha
decompensatio esetén adaequat digitalis kezelésben nem
résgesiil,"

Az izoldlt coarctatio aortae diagnozisdnak feldllitd-
sa rendkiviil egyszerii feladat akkor, ha lehetdségére gone
dolunk, Kivétel nélkiil igen kifejezett pulzus differentidt
taldlunk ui; a radialis és a femoralis pulzatioja kﬁzﬁtt;

gg:art;femqgglig megtapintdsa ezért a cseeseml rutin vigse-
gélaténak olyan elengedhetetlen részét képezi, amit ag
oktatdsl anyagba az eddiginél lényegesen nagyobb hange
gullyal kellene beépitenil!

A tankbnyvek 41tal hangsulyozott vérnyomis-differen-
tia a felsl és alsé végtag systolée értdke kizitt az
esetek tUbbadgében ugyan jO1 értékesithetd az izoldlt

coarctatio aortae diagnopztikdjiban, de épen a sulyos
balsziveldgtelenséggel jéré esetekben folvevezets lehet,
mert az elégtelen balkamra contractilitdesa ilyenkor any-
nyira esbklenhet, hogy a felsd végtagon mért systolis
nyonés nem, vagy alig haladja meg az alsd végtag systolés
értékéts Igy eldéfordulhat, hogy a esecsembk vérnyomig-
néréeéheg dltaldban alkalmazott "flush" médszerrel, ami
nem systolés értéket, hanem systolo-diastolés kiizépérté-
ket kiépsvisel /Cappe,Pallin,1952; lioss és mtsai,1957/,
coarctatio aortaera jellemzd JO1 értékelhetd adatot nem
nyeriink., Coecsembk systolés vérnyomds értékének a felamd

ée alsb végtagon is allalmazhaté pontos meghatdrozdsa
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861jdb6l munkatdrsaimmal az oxyméter f£il, ill. ujj
réczének alkalmazdedval objectiv médezert dolgoztunk ki

[Femards és_mbsai, 1966/.
1960 6ta t5bb képziiléket konstrudltak a vérnyomds.

gsystolés értékének megbizhatd mérésére, amik a fotoclek=
tromos elven alapszanak /Gdti és mtsal,1961; Oppé,Geller,
1962; Coodman és mtsal,1962/. A fotoclektromos elvet kis
d1llatok vérnyomésdnak méréeére o kisérletes orvostudominy-
ban gér régebben haszndl Jdk /Herr,1950; Gdti és misai,
1959/

Vecsei, Horvdth és Herman /1961/ mutattak réd arra,hogy
a klinikei gyakorlatban a sys.lés vérnyomis fotoelektroe
mos regisztrdldsdra az oxymeter segitségével iec lehetleég
nyilik;

Az eljdrés nagyobb gyermekek esetében az dltaluk lee-
irt médon alkalmaztuk, azaz az oxyméper £il, ill.ugiré-
gzét a kéze, 111; lébujjra helyeztuk; Ujsziilsttek és
kis coecsendk esetében ag eljdrdet olykdépen médositottulk,
hogy a fil-, 111; ujjrészt o ceecsemnd tenyerére, 111;
14bfe jére helyeztiik / 6. ébra/;

6. ébl‘a L]
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Az oxyméter fLiile, 111; ujjréeze egy virts és egy ine-
fravirtis sszirdvel fedett fényelemet tartalmag, livel az
infravirts hulldmhosszban a vér két festék komponensének,
az oxyhaemoglobinnak ég a redukilt haemoglobinnak az ex-
tinetioja azonecs, ez a hullimhossz ag ossz Hb tartalam
véiltozdsainak meghatdrozdsdra alkalmas /.. 24 abra/.

A mérés kivitelezése ugy tiorténik, hogy a fellkarra,
111, az alsgdrra felhelyezett és a gyermek, 111; csecsend
korénak megfeleld szélességil vérnyomismanzsettdt a szokisos
médon a védrt systolée nyomdsértékek £f6l1é fujtatJuk fel,
majd a nyondst fokozatosan estkkentjiik és minden 20 Hgmme
nél az EKG kéeziilék egyik szabad csatorndjin a hiteleeitd
jelzéet alkalmazzuk. Az EEKG késgiilék mdslk esatornd jit
az ox;méter galvanométerdvel kitjik esze /7; dbra/.

Te dbra
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A kapott gorbe horizontilis része amnak a perioduse
nak felel neggsamelynél a manzsetta nyomasa magasabb vols
a systolés nyomésnil.Ebben az esetben a kézen és labon-
mért ossz Hb érték valtozatlan marad,mivel a leszoritott
végbagon sem arterias beéiramlis,sem venés elfolyas nines,
Abban a pillanatbansamikor s systolés nyomas meghaladja
a8 manzsetta nyomésat,megindul az arterias vér bedramlésa
és ennek megfelelden né az Ossz Hb értékeyami a gorbe
emelkedésében és egyre nagyobb amplitudoju pulsatioligy -

nyllvanul megel gérbe emelkedésének kezdete felel meg a

systolés vérnyomésértéknek.

8¢ Abra
& - - - - Al A il % i
am—— L.——-—J ~ i — L—— [ — J
200 180 160 140 120 100 80 60 40
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A 8; dbrdn olyan gyermekwrdl képziilt gbrbét mutatunk
be, alkinél @& "ldbon pulszdeid nem volt tapinthatd. A gore
be emelkeddépének kezddte a kézen és a ldibon azonos, ami a
pyezolés nyomésértékek azonossdge mellett sz6l. A 1dbon
felvett gtrbén j61 ldtezik, hogy a girbe emelkedése a kis—
hullédmm pulzatio megjelendését jJéval megeldzi, jelezve, hogy
a vér bedramlisa megbizhatdbb jele a systoclis nyomdsmak,
mint a pulzatio megjelenése. A médezer tehdt allmlmas arra,
hogy a coarctatio aortae @dagnozisdt kizdrhassuk olyan
dsetekben, anikor a libon az arteride rendeszer structurdlies

anomslidja kivetkeztében a pulzatic gyenge.
1
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A 9, ébra coarctatio aortacban szenvedd cséesembrtl
képziilt., A felsl girbe a kézen, az alsé a ldbon nért sys-

tolés nyomist regisztrilja,
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A mbédazer egészen alacsony vérnyomas értékeknél,igy
60 Hgmm-es értéknél sem mondott cs6ddt,alkalmas ezért
sulyos shock &llapotban 1évé beteg vérnyomasénak mérésée-
re is.Az objectiv regisztralas kikapeselja a subjectiv
megitélés hibait és kiilon elényt jelent az is,hogy a
"vérnyomds-gorbét™ a kértorténethez csatolni lehets

Az eljérast annak kidolgozésa 6ta a klinikai gyakorlat=
ban rutinszeriien alkalmazzuk,ha a felsd és alséd végbag
k6z566 pulzus differentidt észleliinke.A médszerrel a ooarc-\.
tatio aortae diagnozisat kizérhat juk akkor is,ha a felsd |
és alsé végbag kdzott pulzus differentidt észleliink,a diag—H‘
nozist viszont megerdsithetjiilk akker,ha az 4tlagos vérnyo=-
mas értéket reprezentalé “flush™ médszerrel értékelhet s
kiilonbséget nem talaltunks

7¢/ A 8 csecsem® koziil a legfiatalabb 2 napos,a lege
1d0sebb 6 hénapos,btlagos életkoruk 3+2 hd,az izolalt
coarctatio aortaeban meghalt 4 csecsemd Atlagos életkora
4 hé volte

Usszefoglalva megallapithaté,hogy abban a 8 esetben,

ahol az anatomiai structura alacsony percvolumennel jaréd
balsziveléghbelenség kialakulésat tette lehet évé,balszive
elégtelenségre utalégggphologiai és klinikai tiinetek mine
den esetben jelen voltakeA tiinetek koziil a léguti valadék
felszaporodisa és atelectasifs 5iidé terﬁletgk obligat médon,
a_tobbi tiinet facultativ médon jelentkezetts




Bszlel éseink alapisn ugy latszik,hogy az Osszefiiged
atelectasifs teriiletek keletkezésében a léputi valadék




2¢/ Balszivelégtelenség magas percvolumennel
Jbbbszivelégtelenség alacsony percvolumenne}
Szivelégtelenség arteriss hypoxia kovetkeztében

Magas percvolumennel Jard balszivelégtelenség ki-
fejlodésére azokban a szivfejlodési rendellenességek-
ben van lehetéség, ahol a nagy= és kisvérkdr kozdtt kame
rai szinten, vagy a nagyerek szintjén rendellenes sz
szekdttetés van és ezen keresztiil tekintélyes baipjobb
shunt 411 fenne |

Nagy bal=jobb shunt-el Jaré pitvari Gsszekdtbetbése
ben a bal-jobb shunt a jobbkamrara haritja a t6bblet=-
munkat, igy balszivelégtelenség kialakulasht nem ergde
ményezhetie

Az alacsony perevolumennel Jaré balszivelégtetenség=
hez vezetd kérképekkel szemben azonban =« ahol a pontos
kérbonctani diagnozis Oonmagaban is meghatarozza a SZive
elégtelenség typusat - a kamrak, ille a nagyerek koztte
ti rendellenes Gsszekitbtetds a kialakulé szivelégtelenw
86g typusat onmaghban nem hatarozza mege A szivelégbelen-
8ég bypusat ui. az donti el, hogy a rendellenes Bsszekite
tetésen keressztiil milyen iréanyu rendellenes aramléas Jon
létree

Ha a rendellenes Gsszekittetésen keresziil a rendelle=
nes aramlas bal=jobb iranyu és az olyan mértéket ér el,
hogy a balkamra a btiid6k feldl érkezé vérmennyhséget kép=
telen maradéktalanul tovabbitani, magas perecvolumen=
nel jaréd balszivelégtelenség alakul ki

Bz a helyzet azonban a szébanforgd rendellenes Hsze

szekotbtetésekben nem sziikségszerii, mert a bal=jobb irde-
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nyu shunt méreéklédhet, megdllhat, vagy meg is fordule
hat akkor ha

a/ a kamrai septum defectus spontdn bessziikil,
vagy elzdyddik, / Kamards és mbsai, 1968/.

b/ kemrai sdptum defectusbam a jobbkampa kidram-
1ded pélyd jét infundibularis hypertiopia szilkd-
ti be / acyanotilkus, vagy typusos Fallot tetra-
logla,/

¢/ az art., pulmonalis kis dgainak és a pulmonalis
arterdolék lumene beeziikiil, ami jelentlsen mege~
mell a pulmonalis vascularis recistentidt.

A kamral septum defectus spontdn zdrdddsa révén
normélis viszonyok jonnek létre, vagyis nem lesz lehetd-
ség sem bal-jobb, sem jobb-bal shunt kialakulisfrs.

Infundibularie sazlikilet, 1ll, a pulmoralis vascula-
ris recistentia emelkedése a balejobb.shunt nmérséklédé-
géhez, ecetleg jobbebal shunt kialakuldsdhoz vezethet
és a jobbkamrdt terheli. Igy alacsény percvolumennel

jéré jobbezivelégtelenség, vagy arterids hypoxiival
Jjéré szivelégtelensdg keletkezhet,

A pulmonalis vascularis recistentia cmelkedésének
oka lehet az artes pulmonalis kis dgainak, ill. a pulmo-
nalis arterioldk constrictioja, vagy a szébanforgé erek
structurdlis elviltozdsal,

Civin ée Bdwards /1950,1951/ voltak az elsék,akik
lanral septum defectusban meghalt gyermekkori ecetekben
az art; pulmonalis kis égainak faldban olyan pima -
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itom/lumen relatiot taldltak, ami a magzati viszonykra
emlékegtetett, Vizsgdlataik alapjén valéeziniinek tartote
tdk, hogy eseteikben a tiidSerek magzati dllapota persise
tdlt, ami a szervezet Ssszeril védekezdsi mechaniemusdt
Jelentené a tuddk eldragztisdval azemben. Régéta ismert,
hogy az intrauterin ¢életben a pulmonalis vascularis ree
slstentia magasabb, mint a nagyvérkiri ollendlldst reproe=
zentdlé placentdris resistentia /Hemilton ée mtsai,1937/.
bz a kirillmény biztositja a magzati vérkeringésben a

vér dramldsdt az art. pulmonalishél a Botall vezetéken

dt az aorta descendensbe, Ezt elBeziy azzal hoztdk Gcoze=
fUggésbe, hogy a tild6 nines expanddlt dllapotban és az /‘
erek tekervényesek /Reynolds, 1956/; Eéslbb egyre t&bL
adat vilt iemertté, ami amellett ez6lt, hoéy az introe
uterin magas pulmonalis vascularie resistentia £4 oka

pulmonalis vagoconstrictio /Dawes és_mtgai,l954; fudolph

és mbsai,1961/. 5z a folfogds Beczhangban ven azokial a
szdvettanl vizsgdlatokkal, amik szerint a magzati pulmoe
nalis erek faldban a simaizom réteg viezonylag vastag a
lumenhez képest /Phillipe és nteal,1960; ;gggg és mtgai,
1961; Vagenvoort ée_mtsai, 1961/, Arra is ven adat, hogy
a helyzet kiizvetlenill a sziiletdes utdn is védltozatlan,
ennek megfeleléen ag art. pulmonalisban e a nagyverksre
ben mért systolés nyomdeérték egyardnt 80 Hgmm koril van
/Baling, 1960/,

illetkicérletekben és embori ujszillottekben egyardnt

elkeriilt kimmtatni, hogy a pulmonalis vaccularis regige
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tentia az eled légvételek utdn rohamosan cebkken, ezzel
pérhuzemosan a tUdék perfusioja 3-10 ezeresére né, az art.
pulmonalis nyomdsa estkken és a nyitott Botall vezetéken'
koresgtil bal-jobb irdnyu dramlés indul €l /Ardran és
migal,1952; Dawes ée mtsai,1953; Dawes ée misail,1954;
Dawes ¢s mtsai, 1955;Adams,lind, 1957; Emmanouilides és
mtsai, 1964, /

A pulmonalie nyomde a sziletés utdni 7«14 nap alatt

a felndttekéhez ktzeldllé értékre cebkken /Adame,Iind,

19573 Jameg,Rlowe,1957/. A simaizom/lumen rolatio eczzel

czemben csupén a 2. hénap kiriil éri el a felnbttelore

jellemz$ relatiot /Phillips éc mtsai,1960; Lucas ée mtsai,

1961/+ A nyomésest kkenés tehdt nem pdrhuzamos a eimaizom/
/lumen rolatio normlizédléddedval, henem anndl gyorsabb,

Sg tovdbbi bizonyitékot jelent amellett, hogy a nmagas
intrauterin pulmonalis nyomds fenntartdedban a v.soconstrice
tio lényeges szerepet jétszik,

Heath és Edwards /1958/ mutatta ki, hogy bal-jobb
shunt-el jéré vitiumokban a eimaizom hypertrophidn kiviil
szinos structurdlis elvdltozds keletkezhet a tidd éreiben,
ami az erek lumenének sglikitése révén a pulmonalis resise
tentia emelkedéedhez vezethet. A szbvettani kép alapjén
& pulmonalis vascularis obstructio 6 fokozatdt S11itottdk
fel,

Az 1. fokozatot a pulmonalis arterioldikban és az

art pulmonalis kis dgaiben jelentkezd - mdr fentebb is
emlitett - media hypertrophia, a 2, fokozatot az emlie




tett erek inbtimajaban sejtes proliferatio, a 3« fokozaw
tot az erek intimajaban kialakulé fibrosis jellemzi .

A 4, fokozatra az une "plexiformis laesiok" elifore
duléasa jellemzle A plexiformis laesiokat =~ feltehetben
ismételt thrombosisok utén - recanalizadlédott érsegmen~
bumok alkotjike Az alveolusok folé aramléd vérnek ezekben
a capillaris méretii, sejtproliferatio és fibroticus szd=
vet kizé Ggyazobtt bekervényes réseken kell Atpréselddnie
ahhoz, hogy elérje az alveolaris capillaris héalozatot
/Naeye,Vennart,1960; Wagenvoort és mtsai,1964; Naeye,1966/.

Az 5+ fokozatobt az érfalnak a plexiformis elvaltozésok
és fibroticus bteriiletek ub&ni “poststenoticus" elvékonyo-
dasg és tagulaba, a 6e fokozatot pedig arberibis necro-
bisans fémjelzi.

Méar Heath és Edwards /1958/ is felhivbék a figyelmet
array, hogy az le fokozatot meghaladd elvaltozhs 6 hémap-
nal fiatalabb korban nem szokott eliéfordulni.Szamos szer=
206 hangsulyozza azt, hogy a 4e~6s fokozabu elvilbtosés pe=-
dig 2 éves kor alatt nagyon ritka /Stanton,Fyler,1961;
Arcilla és mbsai,)963; Weidmann és mbsai,19633 Rogs és
mtgal,19644 Wagenvoort és mbsai,1964; Hoffmann,Rudolph,
19663 Blount,V 41968/,

Blount és Vomel /1968/ azt is hangsulyozzak, hogy a
le=3s foku elvalyozast "potentidlisan reversibilis elvale-
tozas™, a 4+=6s fokozatubt pedig "irreversibilis® elvalto=
z4s cimszd alatt foglalhatjuk OsszesBz alatt azt érbik,
hogy az elvAltoasok a"potentidlisan reversibilis"csoport-
ban a bal=jobb shunt miitéti megsziintetése,vagy csdkkentése




- -

utdn vicezafejlédhetnek, az "irreversibilis® csoportban
viezont percistdlnak, Szdmosan mutattak rd arra is,
/Burchell ¢éc mtsai,1953; Fritts és misai,1954; Harwis,
1957; Woed,1958; Biihlmeyer, 1967/ hozy anndl inkibb

szénithatunk ag elvdltozds reversibilitdedra, minél ki

fejezettebb a pracoperative allkalmazott vasodilatatioe
testek /acethyleholin, tolazolin, oxygen belégzés/ pule
- monalis nyomésecctkkendsben jelentkezd hatésa; Bzek az
adatok arra mutatnak, hogy a ecseccsemSkori pulmonalis
hypertonia keletkezdéeében a pulmonalis vasoconstrictio
fontos czerepet Jitszik., A helyzet czekben az esetekben
tehdt valdben a pulmonalis erek intrauterin dllapotédhogz
hasonlé /Civin,idwards, 1950,1951/,

Fiatal esecsemlkben végzett sorozatos sziviathéteres

vizegilatokbdél azonban kideriilt, hogy a pulmonalis hypere
tonia nem agoncsithatd minden tovdbbi nélkiil magas pule=
monalls vascularis recistentidval, Ezekb6l a vizegdlatok-
bél ui; nyilvédnvalévd vélt, hogy a csecsembkori pulronalis
hypertonidnak olyan alakja sem ritka, ahol a pulmonalis
vascularis regiestentia viszonylag alacsony, ezzel sZem-
ben extrém foku bal-jobb shunt kivetkeztében a tiiddk
nagymértékben hyperperfunddltak /Danman,Ferencz,1956;

Dammantéds mtsail,1960; Savard és mtsai,1960; Bloomfield,

1964; Rudolph,1965; Hoffmann,Rudolph,1965/. Nyilvinvalé,
hogy ezekben az esetekben magas percvolumennel jiré

balszivelégtelenség kialaluldsdre nyilik lehetdség.
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Vizsgdlataim térgydt képezd "viezonylagosan sulyos™
progrozisu kérképben meghalt 86 csecsemd kigttt Tl
esetben, azaz a szdébanforgd cesoport 82,5 J=dban volt
rendellenes Seszekittetés a kamrdk, vagy a nagyerek,
111, a kamrdk és a nagyerek szintjén,

A T1 csecsemé kérbonetani Jegyzlktnyvét és klinie
kai adatait réezletes elemzépnek vetetiem ald abbdl a
szempontbdl, hogy baleszivelégtelenségre, jobbeziveldge
telencégre, vagy hypoxides szivelég elensdgre jellemzd
pathologial és klinikai tiinetek voltake-e feltal:-lhatdk.
Az eredmények dttekinthetlségének és drtélelhetlsdgének
megkinnyitéee ¢éljébil ag eceteket 3 alecoportra oszte
va elemezien,

Az 1. alecoportba azokat az elvdltozdsokat coroltam,
ehol a kamrdk Vagy nagyerek Lkozotti, 1ll. a kemrdk és a
nagyerek kiztttl rendellenes Usczekbttetéchez cgyéb el=-
vdltozds nem térsult, ill, ha tdsult is, 2z olyan volt,
hogy a bal=jobb shunt-5t cstlikenteni nem, lesfeljebb
fokozni képese. A helyzet tehdt egyértelnmiien magas perce
volumennel Jjéré balszivelégteldnség kialakulisdnak kede
vizett, nacsak a pulmonalis vascularig recigtentia nem

volt emelkedett.




Az 1. alecoportba sorolt esetek diagnozis szerinti mege

osgldsa a kivetkezd volt:

Kamral septum defectus, izoldlt 25
Famai septum defectus + de Botalli perst. 6
Kamrai septum defectus + coarctatio aortae
Kamrai septum defectus + Ebstein anomalia

De Botalli persistens, izoldilt 3

Usszesen 38

A 2s 8lcsoportba sorcltam azokat az elvdltozdso=-

katy ahol a kamrai sgeptum defectushoz, ill. d. Botalli

percigtenchez olyan tdrselvdltozdsok tdrsultak, amik
cedkkenthették magas perevolumennel jdré balszivelégte-
. lenség kialakuldsdnak lehetdségét. Ide coroltam a d.
Botalli pdreistensnek, ill, d.Botalli persistens + kame
. rai septum defectusnsk praeductalis coarctatio aortae-
val szivOdott eseteit. Ezekben az esetekben ui, az art.
pulmonalis a Botall vezetdéken keressztiil a viszonylag
alacsony nyomdsu aorta descendénssel 411t Ssczekittetise
ben, ami jobb=bal shunt kialakuldednak kodvézett.

 Ide soroltam tovdbbé a kemvai sepbum defectusmalk
pitvari septum defectussal vald sztvédéeét is, mert a
pitvari ezinten balrdl-jobbra elszitkd vérmennyiség is
csSkkentheti a magas percvolumennel Jjérd balsziveldgte-
leneég kialakuldsdnak lehetlségéte A 2. alccoportba
sorolt esetek diagnozis szerinii megoszldsa a kivetkee

28 volt:
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D, Botalli persistens+ coarctatio ao. praeduct. 6

D. Botalli persistens+ lkamrai sept. def. +

" + coarct. aortae praduct. 10
Kamrai septum defectus+ pitvari sept.def, 1
Usszesen 17

A 3 alcsoportba azokat az eseteket soroltam, ahol kame
ral peptum defecfushoz a jobbkamra kiframldsi p&lyéjénak
obetructioja, vagy teljes atresidja tdarsult, vagyis a:
helyzet egyértelmiien jobbebal shunt kialakuldednak ke%-
vezetli. Az esetek diagnozis szerinti megoszldisa a k@vet-

kezd volts

Famrail septum defectus + a jobblkamrai kidramlés szukﬁ-;
lete /Typusos Pallot tetralogla/ llk
[

Kamrai septum defectus + a jobbkamrail kidramlds

atregidja /Pseudotruncus arteriosus/ ; 5

16

Az 1. alesoportba sorolt elvdltozdeokban meghalt
38 csecsemiben észlelt balszivelégtelenségre, ill, jobbe
szivelégtelenségre utald pathologlai tilnetek ée klinilkai

diagnozisok megoszldsdt a XX, tdbldzatban tiintettem fel,
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A XXs tiblazat adataibdl a kivetkezd kivetkeztetée=
seket tudbam levonni:

1./ A pathologial tiineteket tekintve meghllapitha=
t6 volt, hogy valamennyl esetben a balszivelégtelenség
tiinetei dominalbak a jobbszivelégbelenség biineteivel
szembene A kérbonctani biinetek tehat egyértelmiien amelw
lett bizonyitansk, hogy a szbébanforgd csecsembk balsziv-
ekégtelenségben halbak mege Figyelembe véve az esetek
anatomiai structurdjat, az is nyilvanvalénak latszik,
hogy a balszivelégltelenség typusa magas percvolumennel
jaré balszivelégtelenség volbe

2+/ A belszivelégte lenség pathologiai tiineteinek re=
lativ megoszlésa részben hasonléd, részben kiilonbdzd
volt az elézd esoportban - az alacsony percvolumennel
jardé balszivelégbtelenségben meghalt esebekben = &sz-
lelt pathologiai tiinetek relativ megoszlasdhoz képeste

A tinetek relativ megoszlasa hasonldé volt abban,
hogy az intraluminalis valadék felszaporodésa, a gdco=-
san, vagy Osszefiiggben elhelyezkedd atelectasias tiidd-
teriiletek elifordulasa és a balszivgél tagulata ebben
a esoportban is obligat médon jelentkezebbe

Kiilonbség mutatkozott azonban abban, hogy

a/ az atelectasids teriiletek elhelyezkedése az ese=
tek tObbségében gbcos volt és csak kisebb részben - 8
esetben - jelentkezebt egész tlidOlebenyre kitérjedd
osszefiiggd atelectasia képébene Az Osszefiiggd atelecta=-
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gide teriiletek elhelyezkedése az esétek tibbeégében
megfelelt a tég art., pulmonalisok, i1ll. tdgult balszive
£61 £l1ltal okozott compressios atlectdsidk typueos el-
nelyezlkedésének, azaz a bal felsd, bal alsd, ill, Jobb
Kszéped lebenyre terjedt ki, A compregsios hatds kizd-
rélagossdga ellen gzél azonban az a kiriilmény, hogy 3

esetben jobb felsd lebeny, czek kiziill 2 ecetben izo-

.....

b/ & pulmonalis arteriiknak a tilds parénchymiig
kivethets tdgulata esaknem obligdt médon kimutathatd
volt, mert é 38 esetbbl coupin 2 esetben hiﬁnyzott;

/3¢ é8 32, eset/s Az elsb esetben a kamrai septum defec-
tus bicuepidalis pulmonalis billentylivel és az art, pule
monalis hypoplasiijéval, a mdeik esetben 2:1 ardnyu
pitvar<kamral block-al ezsvédstt. Pulinonalis tdgulat
kialakuldedt az elsS ecetben az anatomiai helytet aka=
ddlyozhatta, mdsik esetben a bloek feltehetden nagyobb
ezerepet jdtezott a cescesemd haléldban, mint a kamrai
septum defectus dltal kivéltott haemodynamikai helyzet.,

A pulmonalis arteridknak ilyen ardnyban eléforduld
tdgulata arre utal, hogy a szébanforgd esetekben pul=
monalig hypertonia dllott fenn;

e/Gyakrabban taldltunk vérzéges terilileteket a tile
d6 parenchymiban és a tiidSbél gyakran volt kinyomhatd

habos-véres savd,
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d/ a pziviiregekben 2 esetben szabad leveglt lehetett
kimutatni. A levegd egyik esetben a tilddvendkban, bal-
pitvarban, balkamrdban ég jobbkamrdban, nédsik esetben
az art., coronaria dgaiban helyezkedett el. A levegl
nyilvédn alveolo~capillarig rupiura kivetkeztében jue
tott o tiidSvendkba €és onnan a balszivfélbe, Ilyen "aero=-
embolia intrapulmogenes cordis" éléforduldsdra congeni-
galie vitiumokbanm irodalmi adatot nem talsltem.

A e/ és 4/ alatt emlitett tilnetek relativ gyakorisd-
saemellett 8261, hogy a pulmonalis vends nyomdsemelkedés
nagyobb mértékil lehetett, mint az elézdé - az alacsony perce
volumennel jdré balezivelégtelenséggel jdrd « csop<ns1:XMLFault xmlns:ns1="http://cxf.apache.org/bindings/xformat"><ns1:faultstring xmlns:ns1="http://cxf.apache.org/bindings/xformat">java.lang.OutOfMemoryError: Java heap space</ns1:faultstring></ns1:XMLFault>