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a klinikai tünetek progressziója lassú (arteria pulmonalis törzs aneurizma, pulmonalis regurgitáció) emiatt többnyire 

pulmonalis cuspis hiánya, jobb cuspis degeneratív elváltozása miatt a jobb kamra – pulmonalis folytonosság kialakítása 

paraméterek.

dilatation of the main pulmonary artery) hence it is recognised mostly in adolescent and adult age. A 14-year old female 
was diagnosed with dilated main pulmonary artery, pulmonary incompetence and right ventricular dilatation. At the time 
of surgery the dilated pulmonary artery and the pulmonary valve (which had normal anterior, a dysplastic right cusp 
and the left cusp completely absent) were resected and reconstruction was performed using homograft. There were 

isolated absence of a single pulmonary valve

-
-
-

rekcióra kerülnek, (1 2) ezért említést érdemel, ha a 

-

Esetismertetés

CA. 14 éves külföldi kisleány (Rotary, Gift of Life prog-
ram keretében) került felvételre a fáradékonysága hát-

törzs ectasia miatt.

-
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rio-ventricularis concordantia. Myocardium kontraktili-
tása jó, falmozgászavar nem látható. A jobb kamra na-
gyobb, a septum mozgása ellapult. A jobb pitvar kissé 
tág. Becsült kisvérköri nyomás 22-28 Hgmm. A kamrai 
septum ép. A pitvari septumon foramen ovale apertum. 

-

re gurgitáció látható. A jobb kamrai kiáramlás kissé tá-
gabb. Az arteria pulmonalis törzsön kifejezett tágulat 
látható. A pulmonalis ágak szabályosak. Kis mitralis 

PI: 2/4, TI: min. Koronáriák eredése rendben. Ao: 30, 
BP: 31, BK: 47-27, S: 9-14, HF: 9 mm. Ao gyök: 28-30, 
AP gyök: 32-33, AP törzs: 52-54 mm.

-
rai ínhur. Foramen ovale apertum. Mitralis prolapsus 
(1. ábra).
MR: Szív natív és kontrasztos vizsgálata+angio.

A bal szívfél normál tágasságú, jó globális bal kamra 
szisztolés funkció. Normál végdiasztolés és végszisz-

-
ra-izomtömeg. Szegmentális falmozgászavar nem lát-
ható. LVEDV: 107 ml/m2, LVESV: 36 ml/m2, LVEF: 69 %, 
SV: 72 ml/m2, LVmass: 79 g.
A jobb kamra tágabb, fala trabekularizált. A jobb pitvar nor-

-
monalis arteria aneurizmatikusan tágult, 43-45 mm leg-

lefutása szabályos. A bal pulmonalis artéria lényegében 

vaszkularizációja szabályos, oldalkülönbség nincs. A 
mellkasi aorta szabályos lefutású, és tágasságú. RVEDV: 
144 ml/m2, RVESV: 54 ml/m2, RVEF: 57%, RVSV: 70 ml/
m2. Vélemény: Pulmonalis ar teria aneurizmatikus tágula-

(2. ábra).

Terv

szíven történt az aneurizmatikusan tágult (45-50 mm) pul-
monalis törzs eltávolítása. Exploráció során a pulmonalis 

hiányzik, a jobb cuspis degeneratív, megvastagodott, tá-
gult (3. ábra). Plasztikai megoldás nem jöhet szóba, ezért 

mm-es pulmonalis homograft im plantálása jelentette a 
jobb kamra – pulmonalis folytonosság helyreállítását.
Zavartalan posztoperatív szak után 10. nap távozik ott-

-
gálaton pulmonalis stenosis, regurgitáció nem észlel-

Megbeszélés

ritkák, általában a jobb kamra kifolyási pálya, pulmona-

1. A ÁBRA. Négyüregű echokardiográfiás felvétel. Tág jobb 
kamra látható

2. ÁBRA. MR-képen a tágult arteria pulmonalis törzs látható

1. B ÁBRA. Nagy érsíkú, keresztmetszeti echokardiográfiás 
felvétel. Extrém tág ateria pulmonalis törzs látható
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-
cus arteriosus communis, hypoplasiája – Fallot-tetra-

sú lyos esetben atresia, ép kamrai sövénnyel, esetleg 
jobb kamra részleges hypoplasiaval. Az annulus és az 
arteria pulmonalis ágrendszer ilyenkor általában nor-
mális nagyságú. Balloon-katéteres tágítás, vagy a se-
bészi valvulotomia jelenti a betegség megoldását.

jelentkezik:

-
nyával (3–6).

-

nyomokban található meg. Ez az anatómiai megjelenés 
speciális keringési, áramlási viszonyokat hoz létre: az 

-

okozza, legsúlyosabb esetekben a többszörösére tá-
-

szenyomhatják a bronchusokat is. E kórkép önállóan 

társulás súlyosbítja a klinikai tüneteket, mert a kamrai 
septumdefektuson keresztüláramló vér miatt emelked-
het a perctérfogat, amely a pulmonalis szájadékon át-
folyik. Ezért nem csoda, hogy a legsúlyosabb esete-

-
rigálása (kamrai septumdefektus zárása, pulmonalis 
annulus tágítása monocusp transannularis folttal, vagy 

-
nalis ágak reszekálása, plasztikázása, plicálása, vala-
mint szükség esetén a bronchusok stenttel való tágítá-

korrigálni szükséges.
-

csökevényes, és a jobb cuspison kialakult degeneratív 

így kialakult anatómiai kép is speciális áramlási viszo-
nyokat teremt, amelynek eredményeként a pulmonalis 

súlyosabb esetben a pulmonalis ágak tágulata is tár-
sulhat. Miután a folyamat lassan progrediál, a kórkép 

melyre a pulmonalis regurgitáció-, jobbkamra-tágulat, 
-

téti megoldást az anatómiai elváltozások szabják meg. 
-

sára, de szükség esetén a cseréje jelenti a megoldást 
(3, 4, 5, 6). A pulmonalis törzs tágulatát lehet plaszti-

-
rafttal. A két megoldás kombinálásakor lehetséges bil-

3. A ÁBRA. Tágult arteria pulmonalis törzs intraoperatív 
képe. Ao: aorta ascendens, AP: arteria pulmonalis törzs, JK: 
jobb kamra

3. B ÁBRA. Pulmonalis billentyű intraoperatív képe: A. Nor-
mál anterior cuspis, R. Diszplasztikus jobb cuspis, L. Hiányzó 
bal cuspis

Rövidítések: 
Ao: aorta; AP: arteria pulmonalis; BK: bal kamra; Bp: bal pitvar; HF: hátsó fal; LVEDV: bal kamra végdiasztolés volumen; 
LVEF: bal kamra ejekciós frakció; LVESV: bal kamra végszisztolés volumen; LV: mass bal kamra izomtömeg; MI: mitralis 
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-

pótlását.

Feltárásnál szembesültünk azzal, hogy a hiányzó bal 
cuspis mellett a jobb cuspis degeneralódótt, így plasz-
tikai megoldás nem jöhetett szóba. A leány várható 
életmódja (férjhezmenés, szülés stb.) miatt döntöttünk 

-
ültetése mellett. Ez kisebb megterhelést jelent, mint a 

esetlegesen kialakuló homograft-elégtelenség esetén 

Következtetések

-

-
diológusok, kardiológusok alkotta centrumok álljanak 
rendelkezésre.
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