Velesziiletett szivfejlodési rendellenességek
Minden szaz gyermekbol egy szivfejlodési rendellenességgel sziiletik.

Szamos szivfejlodési rendellenesség fordul eld gyermekkorban, amelyek kialakulasa
kiilonb6z6 okokra vezethetoek vissza: hatteriikben a magzati életkor 18-60. napjaban
hato artalmak, virusfertozések, anyai betegségek (cukorbetegség, epilepszia), anyai
dohanyzas, alkohol-, gyogyszerfogyasztas, illetve genetikai tényezok allhatnak.
Kimutattak, hogy ha a csaladon beliil mar fordult elé szivfejlodési rendellenesség, akkor
annak ismételt el6fordulasa fokozott. A fejlodési rendellenességgel sziiletett gyermekek
nagy részében a szivhibahoz mas rendellenesség is tarsul, példaul vese-, bélrendszer-, és
egyéb eltérés. Vannak tovabba olyan orokletes korképek (példaul a Down-szindréma),
amelyekben a szivfejlodési rendellenességek magasabb szazalékban fordulnak el6.

A velesziiletett sziv- és nagyérfejlodési rendellenességek a sziv magzati fejlodésében
bekovetkezett koros valtozasok, illetve a sziiletés utani 6nallé keringéshez val6 végso
alkalmazkodas elmaradasanak kovetkezményei.

A sziv kifejlédése a magzatban nagyon bonyolult folyamat. Mar a megtermékenyités utan egy
honappal - tehat a magzat méhen beliili €letének negyedik hetében - folismerhetd az élénk
liiktetés a késdbbi keringési rendszer cséhaldzatdnak kdzépso részén. A magzat novekedése
soran bonyolult fejlédési folyamat eredményeként - billentyiik és egyéb anatdémiai képletek
kialakulésa, liregek megjelenése, iiregek kozti valaszfalak kindvése, felszivodasa, majd
ujraalakulasa Gtjan - a ritmusosan 6sszehuzodo €s elernyedd cs6 négy iiregbdl allo,
kiilonlegesen dsszerendezett mozgast végzd szervve valik.A sziv végleges formdjanak
kialakulasdban az utolso 1épés mar a sziiletés utan torténik, amikor az 0jsziilott keringése
"levalik" az anyai keringésrdl, és 6nallo lesz. A sziv kialakulasanak folyamata a magzati
fejlodés kiilonbozo 1épesdfokain sériilhet, ilyenkor johetnek 1étre a sziv €s a nagyerek
fejlédési rendellenességei.

Az egészségesen fejlodott szivnek két kiilon vérkorbe kell pumpélnia a vért: a kis vérkorbe,
mely a tiidokeringést jelenti - az oxigén felvételét és szén-dioxid leadasat - és a nagyvérkorbe,
melynek feladata a tiidoben oxigénnel feldusult vért testiink minden egyes sejtjéhez eljuttatni
¢s a szén-dioxidot visszaszallitani a tiid6hdz. A kis- és nagyvérkor a sziven belill egymassal
nem ¢€rintkezhet, a kis- és nagyvérkor vére egymadssal nem keveredhet. A nagy visszerek a
pitvarokba szallitjak a vért, a pitvarokbol a vér billentylikon keresztiil a kamrakba aramlik.
Mind a jobb, mind a bal kamranak két-két kapuja van. Két kapu egyszerre nem lehet nyitva.
Amikor a pitvar-kamrai billentyi megnyilik - a bementi billentyl a jobb kamra esetében
haromhegy vitorlas billentyd, a bal kamra esetében a kéthegy vitorlas billenty( - a f6 tiidéér
¢s a f0 testverdér (aorta) billentylinek zart allapotban kell lenni megakadalyozvan a nagy
nyomasu litéerekbdl a vér visszadramlasat a kamrakba. Amikor megtelnek a kamrak vérrel, a
bemeneti kapuknak (vitorlas billentylknek) be kell zarodniuk, a kimeneti kapuknak, a f6
titéerekben 1évo zsebes billentyliknek ki kell nyitdodniuk. Csak igy képzelhetd el a vér
egyiranyu aramlasa. Ha barmilyen koros 0sszekottetés van a kis- és nagyvérkor kozott, akar a
nagyerek szintjén akar a szivpitvarok és a szivkamrak kézott, akkor a sziv folosleges munkat
végez. A szlk billentylk nehezitik a véraram 1tjat, vértorlodast okoznak. Ha nem zarnak
tokéletesen a billentyilik, akkor a visszadraml6 vér ismételten csak folosleges munkatobbletet
ad. Ha a véraramlas egy része haszontalanna valik, a szivmikodés hatékonysaga csokken,
egyre kisebb és kisebb teljesitményekre lesziink képesek.
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A velesziiletett szivfejlodési rendellenességek lehetnek ugynevezett sontds rendellenességek,
amikor koros 6sszekottetés van a kis és nagyvérkori keringés kozott, vagy sont nélkiili
rendellenességek, amikor a szivbillentytii / szlikek, vagy nem zarnak tokéletesen/, vagy a
szivbol kilépd nagyerek / foverdér, tiidoverdér/ fejlodtek hibasan.

Bizonyos szivfejlodési rendellenességek mar tjsziilott korban siirgés miitéti / pl: a nagy
artériak teljes transzpozicidja, tiidoverdér billentyi teljes elzarddasa, a féverdér sulyos
szlikiilete / vagy katéteres / sulyos foverdér, vagy tiidoverdér sziikiilet/ beavatkozast
igényelnek. ( Napjainkban az eldbbi billentyl sziikiileteket katéterezés soran tagitjak,
melynek sokkal kisebb a kockdzata mint a szivmiitéte.)

A velesziiletett szivfejlodési rendellenességek tobbsége nem igényel azonnali
beavatkozas. A leggyakrabban elofordulé kamrai és pitvari sovényhianyok spontan is
zarédhatnak. A billentyii hibak tobbsége szintén nem olyan jelentds, hogy beavatkozast
igényeljen.

Nagyobb kamrai sovényhiiny esetén, ha az nem okoz magas vérnyomast a tiidében
altalaban 1 éves kor utan Keriil sor a miitétre. ( Napjainkban mar bizonyos kamrai
sovényhidnyok katéteres iton is zarhatok, de ez még nem rutineljaras.)

Pitvari sovényhiany esetén, ha a beteg keringése egyensulyban van és kielégitéen fejlodik
4-5 éves kor utan torténik bevatkozas: miitéti zaras, illetve ha kedvezo a pitvari
sovényhiany elhelyezkedése katéteres uiton valo bezaras.

A méhen beliili életben a tiidéverderet és foverderet 6sszekoto ér / Botallo vezeték/
megsziiletés utani nyitva maradasa kis sulyu korasziilottekben okozhat sulyos keringési
problémat 1jsziilott korban. Ha ezt észleljiik eloszor gyogyszer segitségével probaljuk
meg bezarni. Ha ez nem sikeriil, miitétileg kotik le ezt az eret. Erett tjsziilotteknél nem
szokott keringési problémat jelenteni megsziiletés utan. Azonban, ha a késébbiekben
keringési elégtelenséget okoz, naluk is miitéti beavatkozasra van sziikség. Ha viszonyt a
nyitott Botallo vezeték csecsemdé korban nem igényel beavatkozast, 1 éves kor utan
katéteres uton is bezarhato.

Vannak olyan osszetett szivfejlodési rendellenességek amelyeknél nem lehet egybol
végleges miitétet végezni, ezért a végleges miitétet 1 vagy 2 atmenetileg segité un.
palliativ miitét, valamint katéteres vizsgalat el6zi meg / pl: pulmonalis billentyi teljes
elzarédasa kamrai sovényhiannyal, egy kamraju sziv/.

Valamennyi szivfejlodési rendellenességre jellemzo, hogy fokozza a hajlamot
szivbelhartya gyulladas kialakulasara, amely egy nagyon sulyos életveszélyes betegség.
Amely akKkor johet l1étre, ha a véraramba baktériumok keriilnek. Ezért a szivfejlodési
rendellenességben szenved6 gyermekeknél az olyan orvosi beavatkozasokat amelyek
soran a vérbe baktériumok Keriilhetnek anitiotikum védelemben kell végezni. /pl:
foghuzas, mandulamiitét, dobhartyafelsziras, horgétiikrozés, holyagkatéterezés, hasi,
urologiai miitétek/.

Milyen tiinetek utalhatnak a szivbetegségre?

Ritkan okoznak a szivbetegségek latvanyos, a sziilok szamara is észlelhet6, értékelheto
tiineteket. A rendszeres gyermekorvosi ellenorzés segit csak ezek korai felismerésében.



Legaltalanosabb tiinet a kis csecsemd étvagytalansaga, etetési nehézsége, stilyanak
stagnalasa, hosszfejlodési iitemének csokkenése, a szapora légvétel, a 1égzési segédizom
segitségével valo légzés: ilyen, amikor az orrszarnyak is aktivan részt vesznek a
légzésben; a gyermek kékes szine. A szivbeteg gyermek - ha a betegség elérehaladott -
nehezen, szaporabban veszi .a levegot, bore pedig kékes szinii lehet, mivel a sziv
csokkent miikodése miatt nem tud megfelelo mennyiségii oxigént eljuttatni a szervekhez.
A velesziiletett szivfejlodési rendellenességben szenvedd gyermekek hajlamosabbak alsé
léguti betegségekre, horghurutra, tiidégyulladasra.

Az idoben felismert szivbeteg, rendszeres ellendrzés, esetleg gyogyszeres kezelés mellett
elvezethet6é nagyobb baj nélkiil addig, amig korrekciés miitétre Keriilhet sor.

Napjainkban nagyon ritkak az olyan esetek, amelyeken nem lehet miitétileg segiteni,
inoperabilisak.
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