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A pulmonalis billenty(ihiany izolalt, egy cuspisra terjed6 formaja ritka korkép. A keringési viszonyok sajatossaga miatt
a klinikai tunetek progresszioja lassu (arteria pulmonalis t6rzs aneurizma, pulmonalis regurgitacié) emiatt tdbbnyire
nagyobb gyermek-, felnéttkorban keril észlelésre. 14 éves kisleanynal a tagult pulmonalis torzs eltavolitasa utan a bal
pulmonalis cuspis hianya, jobb cuspis degenerativ elvaltozasa miatt a jobb kamra — pulmonalis folytonossag kialakitasa
homograft belltetéssel tértént. Zavartalan posztoperativ szak. 5 hénapos utankdvetésnél normal echokardiografias
paraméterek.

Kulcsszavak: pulmonalis billenty( részleges hianya

Isolated congenital absence of a single pulmonary valve cusp associated with pulmonary aneurysm

Isolated absence of a single pulmonary valve is extremely unusual. The flow dynamics is very special in this condition
resulting in slow progression in clinical findings (significant pulmonary regurgitation, right ventricular enlargement, and
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
no postoperative complications. The child was seen in the follow-up clinic five months later with normal Echo findings.

Keywords: isolated absence of a single pulmonary valve

A pulmonalis billenty( szerzett betegségei nagyon rit-
kak. A veleszuletett elvaltozasok (stenosis, insuffitien-
tia) mar ujszUlétt-, csecsemékorban észlelésre és kor-
rekciéra kertlnek, (1 2) ezért emlitést érdemel, ha a
pulmonalis billenty( veleszuletett betegsége gyermek-,
felndtt életkorban kertil felismerésre és primer korrekci-
ora (3, 4, 5, 6). llyen ritka megjelenési forma a billenty(
részleges, egy cuspisra terjedd hianya.

Esetismertetés

CA. 14 éves kulfoldi kisleany (Rotary, Gift of Life prog-
ram keretében) kerult felvételre a faradékonysaga hat-
terében levd pulmonalis inszufficiencia és pulmonalis
térzs ectasia miatt.

Az echokardiografias diagnoézist az MR megerdsitette.
DOP/2D-echokardiografia: Ventriculo-atrialis és arte-
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rio-ventricularis concordantia. Myocardium kontraktili-
tasa jo, falmozgaszavar nem lathaté. A jobb kamra na-
gyobb, a septum mozgasa ellapult. A jobb pitvar kissé
tag. Becslilt kisvérkdri nyomas 22-28 Hgmm. A kamrai
septum ép. A pitvari septumon foramen ovale apertum.
A tid6vénak bedmlése, aorta eredése, lefutasa sza-
balyos. A pulmonalis billenty(i vékony, tagult, jelentés
regurgitacio lathatd. A jobb kamrai kiaramlas kissé ta-
gabb. Az arteria pulmonalis térzsén kifejezett tagulat
lathaté. A pulmonalis agak szabalyosak. Kis mitralis
prolapsus, insuffitientia nincs. Vaskos bal kamrai inhur.
Pl: 2/4, Tl: min. Koronariak eredése rendben. Ao: 30,
BP: 31, BK: 47-27, S: 9-14, HF: 9 mm. Ao gyok: 28-30,
AP gyok: 32-33, AP tdérzs: 52-54 mm.

Vélemény: Szabalytalan pulmonalis billenty(. Arteria
pulmonalis térzs jelent6s tagulata (ectasia). Relativ
pulmonalis stenosis, pulmonalis insuffitientia. Bal kam-
rai inhur. Foramen ovale apertum. Mitralis prolapsus
(1. abra).

MR: Sziv nativ és kontrasztos vizsgalata+angio.

Négyliregli echokardiogréfias felvétel. Tag jobb
kamra lathato

Nagy érsiku, keresztmetszeti echokardiogréfias
felvétel. Extrém tag ateria pulmonalis térzs lathato
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1

MR-képen a tagult arteria pulmonalis térzs lathatd

A bal szivfél normal tagassagu, jo globalis bal kamra
szisztolés funkcio. Normal végdiasztolés és végszisz-
tolés volumenek. Jé ver6volumen. Normal balkam-
ra-izomtdmeg. Szegmentalis falmozgaszavar nem lat-
haté. LVEDV: 107 mil/m?, LVESV: 36 ml/m?, LVEF: 69 %,
SV: 72 mlim?, LV, .s: 79 0.

A jobb kamra tagabb, fala trabekularizalt. A jobb pitvar nor-
mal tagassagu. Pulmonalis insuffitientiara utalé jet. A pul-
monalis arteria aneurizmatikusan tagult, 43-45 mm leg-
nagyobb atmérdje. A jobb pulmonalis artéria tagassaga,
lefutasa szabalyos. A bal pulmonalis artéria lényegében
az aneurizmatikus tagulatbdl azonnal kettéoszlik. A tidék
vaszkularizacidja szabalyos, oldalkilénbség nincs. A
mellkasi aorta szabalyos lefutasu, és tagassagu. RVEDV:
144 ml/m?, RVESV: 54 ml/m?, RVEF: 57%, RVSV: 70 ml/
m2. Vélemény: Pulmonalis arteria aneurizmatikus tagula-
ta. Tagult jobb kamra. Pulmonalis insuffitientia (2. abra).

Pulmonalis billenty(iplasztika, pulmonalis t6rzs reszek-
cib+mUérbeliltetés. Extracorporalis keringésben, dobogd
sziven tortént az aneurizmatikusan tagult (45-50 mm) pul-
monalis torzs eltavolitasa. Exploracié soran a pulmonalis
billenty( septalis cuspisa ép, vékony, a bal cuspis teljesen
hianyzik, a jobb cuspis degenerativ, megvastagodott, ta-
gult (3. abra). Plasztikai megoldas nem johet szoba, ezért
a billenty(i eltavolitasa és annulus nagyobbitasa utan 27
mm-es pulmonalis homograft implantalasa jelentette a
jobb kamra — pulmonalis folytonossag helyreallitasat.
Zavartalan posztoperativ szak utan 10. nap tavozik ott-
honaba. Othénapos ellenérzé echokardiogréafias vizs-
galaton pulmonalis stenosis, regurgitacié nem észlel-
hetd, jobb kamra normalnagysagu.

A pulmonalis billentyd izolalt fejlédési rendellenességei
ritkak, altalaban a jobb kamra kifolyasi palya, pulmona-
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3. A ABRA. Tagult arteria pulmonalis torzs intraoperativ
képe. Ao: aorta ascendens, AP: arteria pulmonalis t6rzs, JK:
jobb kamra

lis annulus fejlédési zavaraihoz tarsulva (hianya — trun-
cus arteriosus communis, hypoplasiaja — Fallot-tetra-
logia stb.) jelentkeznek. Gyakori a billenty(istenosis,
sulyos esetben atresia, ép kamrai sévénnyel, esetleg
jobb kamra részleges hypoplasiaval. Az annulus és az
arteria pulmonalis agrendszer ilyenkor altalaban nor-
malis nagysagu. Balloon-katéteres tagitas, vagy a se-
bészi valvulotomia jelenti a betegség megoldasat.
A pulmonalis billentyGhiany ritka korkép. Két formaban
jelentkezik:
1. a billentyd teljes hianyaval (1, 2);
2. a billenty(i részleges, egy-két cuspisra terjedd hia-
nyaval (3—6).
1. A komplett forma esetén az annulus szikebb gyU-
rdt formal, amelyben a billentyl gbcsortds formaban,
nyomokban talélhaté meg. Ez az anatémiai megjelenés
specidlis keringési, aramlasi viszonyokat hoz létre: az
annulus szlikuletet okoz, a billentyGhiany pedig jelen-
tés regurgitaciot eredményez. A specialis ,to-and fro”
aramlas a pulmonalis artériak kulénbdzd foku tagulatat
okozza, legsulyosabb esetekben a tObbszorosére ta-
gult, aneurizmaszer( pulmonalis erek jelentésen &sz-
szenyomhatjak a bronchusokat is. E kérkép dénalléan
nem fordul el6, mindig tarsul Fallot-tetralogiahoz. Ez a
tarsulas sulyosbitja a klinikai tiineteket, mert a kamrai
septumdefektuson keresztllaramlé vér miatt emelked-
het a perctérfogat, amely a pulmonalis szajadékon at-
folyik. Ezért nem csoda, hogy a legsulyosabb esete-

Roviditések:

—

3. B ABRA. Pulmonalis billenty(i intraoperativ képe: A. Nor-
mal anterior cuspis, R. Diszplasztikus jobb cuspis, L. Hianyzé
bal cuspis

ket mar szilletés utan, Ujsziléttkorban sirgésen meg
kell operalni (1, 2). A m(téti megoldas a szivhiba kor-
rigaldsa (kamrai septumdefektus zarasa, pulmonalis
annulus tagitdsa monocusp transannularis folttal, vagy
billentyls grafttal) mellett az extrém tag arteria pulmo-
nalis 4gak reszekalasa, plasztikazasa, plicalasa, vala-
mint szlkség esetén a bronchusok stenttel valo tagita-
sa. A kérkép enyhébb eseteit is mar csecsemdkorban
korrigalni szlikséges.

2. A pulmonalis billenty(i részleges hianya még ritkab-
ban észlelhetd. llyenkor a bal cuspis nem fejlédik ki,
csOkevényes, és a jobb cuspison kialakult degenerativ
elvaltozasok is gatolhatjdk a billentyli miikbdését. Az
igy kialakult anatomiai kép is specidlis dramlasi viszo-
nyokat teremt, amelynek eredményeként a pulmonalis
térzsbn aneurizma szer( tagulat alakul ki, amelyhez
sulyosabb esetben a pulmonalis dgak tagulata is tar-
sulhat. Miutan a folyamat lassan progredial, a korkép
altaldban gyermek-, felnéttkorban kertl észlelésre,
melyre a pulmonalis regurgitacio-, jobbkamra-tagulat,
illetve a pulmonalis aneurizma hivja fel a figyelmet. M-
téti megoldast az anatomiai elvaltozasok szabjak meg.
Ha lehet, térekedni kell a billenty( plasztikai korrigala-
sara, de szukség esetén a cseréje jelenti a megoldast
(3, 4, 5, 6). A pulmonalis torzs tagulatat lehet plaszti-
kazni, vagy reszekalni és pétolni miiérrel vagy homog-
rafttal. A két megoldas kombindladsakor lehetséges bil-
lenty( plasztika+pulmonalis érplasztika, vagy biolégiai

Ao: aorta; AP: arteria pulmonalis; BK: bal kamra; Bp: bal pitvar; HF: hatsé fal; LVEDV: bal kamra végdiasztolés volumen;
LVEF: bal kamra ejekcids frakcié; LVESV: bal kamra végszisztolés volumen; LV: mass bal kamra izomtémeg; MI: mitralis
insuffitientia; Pl: pulmonalis insuffitientia; S: septum; SV: verévolumen; RVEDV: jobb kamra végdiasztolés volumen; RVEF:
jobb kamra ejekcids frakcid; RVESV: jobb kamra végszisztolés volumen; RVSV: jobb kamra verévolumen
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mubillenty-beultetés+muérpotlias, vagy homograft-be-
Ultetéssel megoldani a billentyd és pulmonalis artéria
poétlasat.

Betegiinknél a pulmonalis billenty(i plasztikazasat és
a tagult pulmonalis ér mdérrel vald pétlasat terveztik.
Feltarasnal szembesiiltiink azzal, hogy a hianyzé bal
cuspis mellett a jobb cuspis degeneralddott, igy plasz-
tikai megoldads nem jOhetett szoba. A leany varhato
életmddja (férjnezmenés, szillés stb.) miatt dontoéttink
az antikoagulacios terapiat nem igényl6 homograft be-
Ultetése mellett. Ez kisebb megterhelést jelent, mint a
biolégiai billentyd+mUér belltetése, és a késbébbiekben
esetlegesen kialakul6 homograft-elégtelenség esetén
technikailag kénnyebben kivitelezheté transzkatéteres
uton a Melody-billenty(i belltetése.

Kovetkeztetések

Esetlink is megerdsiti annak a sziikségességét, hogy
a veleszuletett szivhibas gyermekek és feln6ttek ke-
zelésére, kongenitalis szivhibakat ismerd, megfeleld

képzésli és tapasztalatu szivsebészek, gyermekkar-
diolégusok, kardioldgusok alkotta centrumok alljanak
rendelkezésre.
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