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A velesziletett szivbetegségek heterogén betegcsoportot képeznek a kardiologiai betegellatasban, a hattérben allé
anatomiai okok széles spektruma, a korabbi mtétek, intervencidk valtozatossaga, a rezidualis eltérések sokszinlisége,
javulo tulélési adatok mellett, egyuttal ujabb kihivasokat is jelentenek gondozasuk soran. A kongenitalis betegcsoport-
ban a hosszu tavu utankdvetés soran, a rezidualis eltérések felismerésében, nyomonkovetésében, az ujfajta katéterin-
tervencios eszkdzdkkel valo megoldas kivitelezhetéségenek megitélésében egyre inkabb az az irdnyvonal érvényesdl,
hogy a kulénb6z8 képalkotd eszk6zok egytlittes alkalmazasa szikséges az informaciok beszerzéséhez, hiszen minden
beteg egyedi mérlegelést igényel, sok esetben az anatdomia komplexitasa nélkilozhetetlenné teszi a multimodalis meg-
kozelitést. A tobbféle képalkoté modszer mas-mas aspektusbdl vizsgélja az eltéréseket, és jol kiegészitik egymast.
Sziv-MR-vizsgalattal precizebb intervencioindikaciot tudunk felallitani (jobbkamra-volumen, illetve -funkcio, aorta- vagy
pulmonalis billentyliregurgitacié foka, séntvolumenek stb.), a CT-angiografia pontosabb intervencios tervezést, esz-
kozkivalasztast tesz lehetévé, tekintettel a jobb felbontasra a kiaramlasi palyak, valamint az extrakardialis anatomiai
viszonyok feltérképezésében.

Jelen értekezés célja a felnétt kongenitalis betegek koérében, az utdbbi években elérhetdévé valt katéterintervenciok
kdzul harom beavatkozas bemutatasa a képalkotd vizsgalatok tlikrében, amely kivaléan szemlélteti a multimodalis
képalkotas szikségességét ezen beavatkozasok soran.

Kulcsszavak: kardialis képalkotas, strukturalis intervenciok, felnétt velesziiletett szivbetegség

Role of multimodality imaging for planning novel interventions in adults with congenital heart disease —
SVASD, TricValve, VenusP-valve

Congenital heart disease is a heterogeneous group of patients in cardiology care, with a wide spectrum of underlying
anatomical causes, a variety of previous surgeries and interventions, a diversity of residual abnormalities, improving
survival rates and new challenges in their care. In congenital patient population, long-term follow-up, detection and
investigation of residual abnormalities, assessment of the feasibility of a solution with novel catheter interventional de-
vices are increasingly driven by the need to use a combination of different imaging tools to obtain information, as each
patient requires individual consideration, in many cases the complexity of the anatomy makes the multimodal approach
essential. The various imaging methods can evaluate the differences from other aspects and complement each other
well. With cardiac MR, we can set up a more accurate indication for intervention (right ventricle volume and function,
degree of aortic or pulmonary valve regurgitation, shunt volumes, etc.). Cardiac CT enables more precise intervention
planning and device selection due to the better resolution of the outflow tracts and the mapping of extracardial anatomi-
cal conditions.

The aim of this thesis is to present three interventions among the various catheter interventions that recently have be-
come available in patients with congenital heart disease from the perspective of cardiac imaging studies, which provide
an excellent illustration of the need for multimodal imaging in these procedures.
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A sinus venosus pitvari defektus transzka-
téteres megoldasa és a képalkoték szerepe

A sinus venosus tipusu pitvari septumdefektus
(SVASD) egy ritkabb megjelenési formaja a pitvari
sovényhianynak (a pitvari defektusok kb. 5-10%-a),
a vena cava superior abnormalis csatlakozasat je-
lenti a pitvari septum felsd pdlusanak megfeleléen,
amely gyakran tarsul a tidévénak rendellenes bedm-
Iésével (1). A jelent6s bal-jobb sdntaramlas a jobb
szivfél volumenterhelésén tul kedvez pitvari ritmus-
zavarok kialakulasanak (2). A transthoracalis echo-
kardiogréafia sok esetben nem elegendd a diagndzis
felallitdsdhoz, SVASD-ra gyanus aramlas vagy egyéb
okkal nem magyarazhat6 jobbszivfél-tagulat esetén
igy tovabbi képalkotd vizsgalatok elvégzése sziksé-
ges, mint transoesophagealis echokardiografia (TEE),
kardidlis MR- vagy CT-vizsgalat, ritkabban szivkaté-
teres vizsgalat (2). A kezelése elsdsorban szivsebé-
szeti, azonban az elmult években katéterintervenci-
0s megoldasok is lehetévé valtak. A transzkatéteres
zaras tervezése szempontjabodl a sziv-CT szerepe
kiemelendd, kulénds tekintettel az egyulttesen fenn-
allé tudévéna-transzpozicid megitélése céljabol. A
transthoracalis echokardiografia mint alapvetd képal-
koté modalitds hasznalatos a jobbszivfél-volumenter-
helés jeleinek kimutatasara (tag jobb kamra, paradox
septummozgas, D-jel), felvetheti sinus venosus ASD
gyanujat, az utankdvetésben nem elhanyagolhat6é a
szerepe. A transoesophagealis echo a defektus azo-
nositdsaban, a morfolégia, a méretezés, a pozicio,
egyéb patoldgia kimutatdsaban fontos szerepet jat-
szik, a 3D-technika alkalmazéasa a diagnosztikat még
inkabb el8segiti. Kardidlis MR-vizsgéalat elsésorban
kiegészitd vizsgalat a volumenterhelés megitélésére,
Qp/Qs meghatarozasara (1-2. abra). Hemodinamikai
vizsgalat elvégzése szikséges magasabb pulmonalis
vaszkularis rezisztencia gyanuja esetén (3).

A pitvari sévényhianyok zarasanak indikacioja a jelen-
tés sontaramlas (Qp:Qs>1,5), a jobbszivfél-terhelés
echokardiografias jelei vagy jobbszivfél-elégtelenség
tlinetei, az anamnézisben szerepld paradox emboliza-
cié vagy ritmuszavar; relativ kontraindikaciot képez a
pulmonalis vaszkularis rezisztencia (PVR) 3 Wood egy-
ség felé emelkedése, abszolut kontraindikacié a PVR 5
WU feletti értéke (4).

A katéterintervencié alapja egy specidlis fedett stent
behelyezésével a vena cava superior (VCS) falanak
potlasa, amely 6nmagaban lehetéve teszi a tidévénak
bal pitvarba val6 visszaterelését (3. abra). A transzka-
téteres zaras alkalmassaganak feltétele, hogy a defek-
tus és a jobb felsé tudévéna bedmlése a vena cava su-
perior-jobb pitvar atmenet magassagara korlatozédjon,
mas lokalizaciéju sévényhiany hidnya mellett (5). Tech-
nikai nehézségeket képez a vena cava superior tagulé-
konysaga, a VCS és VCS-jobb pitvar atmenet atmérs-
inek diszkrepancidja, jarulékos tidévéna jelenléte, ez

1. ABRA. A sinus venosus ASD-echokardiogréfias és 3D
CT-angiografias képe (a jobb felsd tlidévéna transzpozicié-
jéval)

3. ABRA. Sinus venosus ASD-zaréeszkéz — CP-stent (20)

esetben a jobb felsé tidévéna bedmlése magasabbra
eshet, amely a cavastent beultetésével vagy lezarhatja
azt, vagy rezidudlis sont lehetéségét rejtheti magaban.
A beavatkozas soran a tudévéna védelme kulon figyel-
met igényel, az intervencio sikeressége angiogram és
TEE segitségével is ellenbrzésre kerul, annak meg-
erdsitésére, hogy a bal-jobb séntaramlas megsziinése
mellett a tidévénaban az aramlas megtartott, valamint
nyomasmérés alapjan a jobb felsd tidévénaban nem
észlelhet6 2 Hgmm-nél magasabb gradiensemelkedés;
a beavatkozast kovetéen CT-képalkotassal abrazolha-
t6 a bedltetett stent, valamint a tidévéna viszonya (6)
(4-5. abra).
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Vena cava superior stent angiografias és CT-abra-
zolasa a sinus venosus ASD-zarasat kdvetSen

A TricValve bicavalis rendszer két dntaguld, transzka-
téteres uton belltethetd bioprotézist foglal magaba,
amely a hemodinamikailag szignifikans tricuspidalis
regurgitaciéo megoldasara szolgal a nativ billentyl meg-
tartasaval, azaltal, hogy a vena cava superiorba és in-
feriorba torténd implantacidjaval csdkkenthetd a visz-
szaaramlé volumen mennyisége és a cava rendszeren
at a szekunder szervi pangas mértéke (7) (6. abra).

A sulyos foku tricuspidalis inszufficiencia jelentésen
ndveli a morbiditast és mortalitast (8). A megfeleld ke-
zelés kivalasztasaban szamos kihivast jelent a szignifi-
kans Tl mellett fennall6 jobbkamra-elégtelenség és -ta-
gulat szerepe. Nem elhanyagolhaté az a kondicié sem,
hogy a betegek gyakran mar el6rehaladott stadiumban
vagy életkorban kerilnek latokérbe, ahol tébb tarsbe-
tegség is jelen van (9). Kezelését illetéen a gydgysze-
res terapia ellenére tlnetes betegcsoportban (NYHA

TricValve stentek (21)

Pataki és munkatarsai: A multimodalis képalkotas szerepe Uj tipusu feln6tt
kongenitalis intervenciok tervezésében — SVASD, TricValve, VenusP-valve

JelentGs tricuspidalis regurgitacié echokardiografi-

as képe

funkcionalis stadium Il1-1V.), a szivsebészeti beavatko-
zas szempontjabdl tul magas kockazati csoportba tar-
tozd betegek kdérében csak limitalt lehetéségek alltak
rendelkezésre (10).

A preproceduralis kivizsgalas részét képezi a szivultra-
hang, a jobbszivfél-katéterezés, valamint a sziv-CT-
vizsgalat (7. abra). Echokardiografian leirt sulyos foku
tricuspidalis regurgitacid, jelentés koaptacids hiany
(>10 mm, effektiv orificium area >60 mm?) meglétén tul
jobbszivfél-katéterezéssel szilkséges igazolni a cavak
felé torténd szignifikans refluxot (v-hullam >25 Hgmm)
(11). Kardialis CT-vizsgalat nélkil6zhetetlen a billenty(
méretezéséhez, a centralis vénas rendszer anatémiaja
mellett a kdrnyez§ strukturakhoz valé viszonyat is ki-
tin6éen abrazolja. A beavatkozas elvégzésének kontra-
indikacioi kdzul kiemelend6 egyéb ismert intrakardialis
sont jelenléte, pulmonalis hipertonia (>65 Hgmm), a je-
lentés jobbkamra-diszfunkcié (TAPSE <13 mm) vagy
majcirrézis kialakulasa (Child C) (12).

A sziv-CT-n elvégzett mérési eredmények alapjan ki-
valasztott bioprotézisek fluoroszkopias vezérlés mel-
lett, transfemoralis behatolasbdl, elébb az SVC-be,
majd az IVC-be kertlnek belltetésre, az intervencio si-
kerességeének ellenbrzésére sziikség esetén azonnali
TEE-kontroll, valamint a kés6bbiekben a stentek hely-
zete ismételt CT-felvételezéssel revizionalhato (12) (8.
abra).

Jelent6s innovacié volt az elmult évtizedekben a jobb
kamra kiaramlasi pélyajanak (RVOT) diszfunkcioja-
hoz kapcsoléddan a transzkatéteres uton elvégezhetd
pulmonalis billentylUbelltetés lehet6sége, kuldénbsen
az Ontaguld (self-expandable) billentylik megjelené-
se. Utébbiak olyan esetben is hasznalhatéak, amikor
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8. ABRA. TricValve rendszer beliltetését kdvetd CT-felvétel

a primer mtét soran nem kerilt be billentyl (csak
transanularis folt). A korabbi m(itétek soran bedltetett
bioprotézisek, konduitok limitalt élettartama hosszu
tavon Gjabb intervencidkat tesz szikségessé, a kovet-
kezményes pulmonalis regurgitacio, stenosis ndveli a
jobbkamra-elégtelenség, kamrai ritmuszavarok, vala-
mint hirtelen szivhalal kockazatat (13, 14). A jobb kam-
rai kiaramlasi palya diszfunkcidjanak kialakulasaval
szamolhatunk a kdvetkez8 anatomiai helyzetekben:
 Fallot-tetraldgia rekonstrukcioja utan;

» kamrai sévényhiannyal tarsulé pulmonalis atresia
korrekcidja utan;

* kettds kiaramlasu jobb kamra, malponalt nagy-
erekkel, kamrai sévényhiannyal, pulmonalis ste-
nosissal Rastelli-tipusu m(tét utan;

* pulmonalis stenosissal tarsult korrigalt nagyér-
transzpozicié mitéti megoldasat kdvetben;

* (vagy) aortabillentyi-betegség Ross-tipusu kor-
rekcidja utan (13).

A perkutan implantalhaté pulmonalis billentylk jelen-
t6s valtozast hoztak ebben a betegcsoportban, azaltal,
hogy ismételt mellkasnyitasok elkertlésével lehetévé
teszik a jobb kamrai kidramlasi palya funkcidjanak hely-
reallitasat.

A jobb kamra kiaramlasi traktusanak diszfunkcidja-
rél beszélink echokardiografia soran legalabb kéze-
pes foku pulmonalis inszuffuciencia, a pulmonalis bil-
lentyln mért emelkedett csucsgradiens esetén (>50
Hgmm), ehhez kapcsoléddéan megjelend jobbsziv-
fél-elégtelenségi tinetek (a NYHA IlI/IV. funkcionalis
stadiuma), legalabb kdzépsulyos tricuspidalis regur-
gitacio egyideji fennallasakor. Kardialis MR-vizsgalat
szlkséges a fenti echokardiografias értékek pontos
meghatarozdsahoz, azaz indokolt a billentylbellte-
tés, ha a jobb kamra ejekcids frakcioja billentylelég-

9. ABRA. VenusP-billenty(i (22)

telenség kapcsan szignifikansan csokkent (RV-EF
<45%), vagy a regurgitacios frakcié 30%-ot megha-
ladja és jelentdsen emelkedett a jobb kamrai végdi-
asztolés volumen (RVEDV >150ml/m?) (15) (9. abra).

A perkutan belltetheté pulmonalis billenty(k elsé kép-
visel6je, a Melody-billenty( (marha jugularis vénaja —
platinum-iridium stent), amelynek hosszu tava utanko-
vetéses vizsgélata j6 eredményeket mutatott 10 évvel
a belltetést kdvetéen mind az eseménymentes tulélés
(90%), mind olyan klinikai tulajdonsagok szempontja-
bdl, mint a pulmonalis inszufficiencia (nincs vagy eny-
he foku; <97 %), alacsony infektivendocarditis-rata (2%/
beteg/év) és reintervencidé szikségessége (55%) (16).
Tekintettel arra, hogy alkalmazhatésaga sziikebb mé-
rettartomanyban (18-22 mm) és korabban implantalt
konduitokban, illetve sebészi bioprotézisek esetében
elérhetd, tovabbi billentylbedltetési eljarasokat hivott
életre, mint példaul az 6ntagulé billentylk és pres-
tentek kifejlesztését a nagy atméréjd nativ vagy folto-
zott jobb kamrai kiaramlasi palyak kezelésére (17). A
nemrégiben hazankban is hozzaférhetévé valt VenusP
rendszer egy tobbszintes nitinolvazra épitett, sertés-
pericardium felhasznalasaval készllt haromtasakos,
ontagulé billentyd, kifejezetten dilatalt jobb kamra ki-
aramlasi traktusok megoldasara, amelynek tovabbi
elénye, hogy visszahuzhato, repozicionalhatd, valamint
nativ palya és konduit diszfunkcié esetén is alkalmaz-
haté (18) (10. abra). A jobb kamrai kiaramlasi palya
morfoldgidja és mérete nagyban meghatarozza az al-
kalmazhaté perkutan billenty( tipuséat, a prestentelést
és ballontagitast igényl6 billentylik esetében a forditott
piramis vagy homokéra, mig az 6ntagulé rendszerek
esetében a csé alaku vagy tdbbszords, kisebb sz{iku-
letet mutatd formak preferalanddak, ennek megitélésé-
ben sziv-CT- és -MR-vizsgalatok szikségesek (18) (71.
abra). A pulmonalis bifurkacié alakja, egyuttesen fenn-
allo periférias pulmonalis agszikulet vagy mar elézete-
sen az agba Ultetett stent(ek) nehezité kdrilmények az
intervencio kivitelezhet6sége szempontjabdl, az anato-
mia pontos feltérképezése céljabdl elsésorban karda-
lis CT-vizsgalat javasolt, szintén kiemelend§ a tovabbi
komplikaciok elkertlése végett a koronarialefutas és
RVOT relacidjanak értékelése ezen modalitas alkalma-
zasaval (12. abra). A koronariakompresszié kockazata-
nak felmérése céljabdl ugyancsak javasolt a hemodi-
namikai laborban az RVOT maximalis ballondilatacio
mellett szelektiv koronariaangiografia elvégzése (18,
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A pulmonalis regurgitacié megitélése echokardiografia és sziv-MR segitségével

19). A felsorolt kritériumok alapjan idedlis kandidatus az
RVOT tubularis morfoldgidja (az atmérék kdzel egyez8-
ek az annulus, a pulmonalis térzs k6zépsé és disztalis
harmadi szakaszan), ha a maximalis diaméter nem ha-
ladja meg a 32-34 mm-t, a hossza 20 mm-nél nagyobb,
a pulmonalis bifurkacié szimmetrikus alakja, proximalis
agszikulet hianya, illetve akinél a mar emlitett korona-
riakompresszié nem igazolhato (20).

A beavatkozas soran transfemoralis behatolasbdl egy
specialis felvezetési rendszeren keresztul, a bal pulmo-
nalis &g proximalis szakaszaba helyezett vezetddrét al-
kalmazasaval térténik a billentyl pozicionalasa, majd
ismételt jobb oldali ventriculogram és pulmonalis angio-
gram mellett ellen6rzésre kerdll a billentyl optimalis el-

Piramis Tubularis

s X%

[\

\ /

helyezkedése, funkcidja, valamint a pulmonalis agak
felé torténd adekvat aramlas megléte. Posztprocedura-
lisan echokardiografias kontroll sziikséges, egyéb fer-
romagneses stent hianyaban a késébbiekben MR-vizs-
galat elvégzése javasolt az intervencio sikerességének
felmérése céljabdl (18).

A fentiekben is részletezett katéterintervencios eszko-
zOk forradalmi valtozast hoztak a veleszlletett szivbe-
tegséggel élék kezelési stratégigjanak megvalasztasa-
ban, egyre inkabb szélesedik azon betegek spektruma,

()

A jobb kamrai kidramlasi palya morfologigjanak klasszifikacidja kardialis CT segitségével (22)
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12. ABRA. A jobb kamrai kidramlés és koronariarelacié 3D
CT-vizualizaciéja

ahol elkerulheté a tobbszori szivsebészeti beavatko-
zas. A perkutan alkalmazhaté technikak mar a kezdeti
tapasztalatok alapjan is igéretes lehet6séget biztosita-
nak, hosszu tavu klinikai elényeik azonban még tovab-
bi értékelést igényelnek. Mindazonaltal a kongenitalis
betegcsoport esetében még inkabb érvényesul az a
szemlélet, hogy a tulélés javulasa mellett elkerllhetet-
len invaziv beavatkozasok szama, ha érdemben nem
is redukalhatd, azonban a kisebb megterheléssel, ro-
videbb hospitalizaciéval és gyorsabb felépuléssel ke-
csegtetd katéterintervenciés megoldasok elényben
részesitése alapveté cél. Mivel ezen beavatkozasok
komplexitasa sokszor technikailag is nagyobb kihivast
jelent, a multimodalis képalkotd vizsgalatok szerepe
mind a diagnosztikaban, mind az alkalmassag megal-
lapitasaban, illetve a beavatkozasok vezetésében is el-
engedhetetlen.

Nyilatkozat

A szerzb8k kijelentik, hogy az 6sszefoglalé kbzlemény
megirasaval kapcsolatban nem all fenn veliik szemben
pénziigyi vagy egyéb lényeges 6sszelitkbzeés, 6sszefér-
hetetlenségi ok, amely befolyasolhatja a kézleményben
bemutatott eredményeket, az abbdl levont kévetkezte-
téseket vagy azok értelmezését.
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