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Az utébbi évek fejlodése a hazai gyermekkardiologi-
aban a szivtranszplantacié bevezetésének igényét hoz-
ta magaval. Négy héttel ezel6tt az els6 gyermekkori
szivtranszplantacio sikeresen megtortént Magyarorsza-
gon. A szerzok attekintik a transzplantacio komplex fo-
lyamatat, a végstadiumu keringési elégtelenség ellata-
sanak szempontjait, a betegkivalasztast és -elokészi-
tést, hangsulyozzak a gyogyszeres és elektromos tera-
pia-optimalizalas jelentéségét. A gyermek-donorok ala-
csony szama és a jelenleg hianyzé bridge-terapiak miatt
a mechanikus keringéstamogaté eszk6z6k gyermekkori
alkalmazasanak bevezetése roévid idon beliil Magyaror-
szagon is sziikségessé valik.

Advances of paediatric cardiology in Hungary in the
past decade resulted in a necessity to introduce paedi-
atric heart transplantation. The first paediatric heart
transplantation in Hungary was successfully performed
four weeks ago. The aim of this review is to present the
complexity of transplantation, therapeutic considera-
tions of end-stage heart failure, methods of patient-se-
lection and preparation. The important role of adequate
medication and electro-therapy is emphasized. Because
of insufficient availability of paediatric donors and the
lack of bridge-therapy at present, the application of ven-
tricular assist devices in children will be required in the
near future in Hungary.

BEVEZETES

A kronikus keringési elégtelenségekben szenvedd gyer-
mekek kezelése és gondozdsa véltozatlanul a gyermekkar-
dioldgus egyik legnehezebb feladata, kuléndsen ott, ahol az
operativ vagy intervenciondlis kardioldgia lehetségeit ki-
meritettik. A szivtranszplantéacio, mint ultimum refugium le-
beg a laikus szll§ és a gondoz6 szakember szeme elétt is.
A beavatkozasnak természetesen helye van a terapias ,pa-
lettdn”, de ismernlink kell alkalmazhatésaganak lehet&sé-
geit, révid és hosszu tavu eredményeit, az ellenjavallatokat,
azt a komplex folyamatot, amit a szivtranszplantacio jelent.

Didaktikai szempontbdl a kdévetkezd részfolyamatok
vagy feladatok kulénithetSk el:

* Kronikus keringési elégtelenségben szenvedd gyerme-
kek kivalasztasa, statusz és allapot felmérése
e Terapia-optimalizalas

e Progressziv, végstadiumu keringési elégtelenség esetén
preoperativ kivizsgalas, varodlistara helyezés

e Vardlista-gondozas, bridge-terapiak

e Perioperativ feladatok

e Posztoperativ gondozas

A hazai gyermekkardiolégiai ellatéds er6sen kdzpontosi-
tott jellege (gyermekkardiolégiai héldzatra épulS orszagos
kdzpont) volt az egyik fontos tényezdje annak a folyamat-
nak, melynek soran a Gottsegen Gyérgy Orszagos Kardio-
I6giai Intézet Gyermeksziv Kbzpontja az utdbbi években a
legjobb eurdpai gyermekszivsebészeti kbzpontok eredmé-
nyeit elérte. Hosszu ideje nem lehettlink azonban elégedet-
tek azon betegcsoport ellatasaval, ahol a betegség jellege
miatt (elsésorban kardiomiopatidk, illetve inoperabilis sziv-
fejlédési rendellenességek) a gydgyszeres terapia kerll
el6térbe. A gydgyszeres és egyéb nem mitéti terapia in-
effektiv volta esetén az egyetlen, legalabb atmeneti sikert
hozé beavatkozds a transzplantacid. A szivtranszplantécio
bevezetése nemcsak a transzplantélt betegek esetében hoz
egyértelm{i hasznot, de a sziikséges kiegészit6 eljarasok,
legyenek bar diagnosztikai (korszeri spiroergometria, klini-
kai laboratériumi vizsgalat stb.) vagy terapids mddszerek
(kamrai reszinkronizéacio, implantalhaté kardioverter defibril-
lator, bridge-terapiak), a tébbi szivbeteg gyermek ellatasa-
ban is szignifikdns javuldst hozhatnak. Mindezeket figyelem-
be véve jelent6s mérfoldkének szamit, hogy négy éves
el6készilet utan 2007. oktdber 18-an az els6 hazai gyer-
meksziv-transzplantacio sikeresen megtértént.

KRONIKUS KERINGESI ELEGTELENSEGBEN
SZENVEDO GYERMEKEK KIVALASZTASA,
STATUSZ ES ALLAPOT FELMERESE

A szivtranszplantaciohoz vezetd elsd 1épcsd azon bete-
gek kivalasztasa, akiknél a transzplantacié szikséges és
kivitelezhet6. Az altalanos indikaciok betegségek szerinti
csoportositasaban a kardiomiopéatia, a komplex szivfejlédési
rendellenesség, a kezelhetetlen aritmia és a retranszplanta-
ci6 szerepel.

Mig a csecsem@korban az inoperabilis szivfejlédési
rendellenességek, addig serdilékorban az (elsésorban dila-
tativ) kardiomiopétidk jelentik a f& indikacios teriletet.
Jelentds kulénbséget lathatunk nemcsak a szivfejl6dési
rendellenességek, de homogén betegcsoportnak latszo
dilatativ kardiomiopatias betegek kdzétt is, mind a lefolyas,
mind a hosszUtavi prognézis tekintetében. Eppen ezért
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egyik legfontosabb feladatunk a progndzist megbecstilni.
Azokban az esetekben mer(l fel a transzplantacié sziiksé-
gessége, ahol az egyéb terapias lehet6ségek ellenére 12-24
hénapon belll fatalis kimenetel varhaté. Ez a kitétel érvé-
nyes annak ellenére, hogy a nemzetkdzi adatok alapjan a
transzplantacios eredmények folyamatosan javulnak [1].

A prognozis megitéléséhez a klinikai allapot pontos fel-
mérése, laborvizsgalatok (BNP, proBNP), az echokardio-
grafidas és spiroergometrias adatok megfelel6 értékelése
szikséges [2].

A klinikai statuszt nagyobb gyermekek, serdiil6k eseté-
ben az ismert NYHA stadium-beosztassal, kisebbeknél en-
nek gyermekekre adaptalt megfelel6je (New York Univer-
sity Pediatric Heart Failure Index — NYU PHFI) illetve a
ROSS score segitségével jellemezhetjik leginkabb (1-2
tablazat) [3].

Az echokardiografia segitségével meghatarozhat6 a kar-
diomiopatia tipusa, a kamrai révidllési frakcio, az ejekcids
frakcio, a stroke volumen, mely értékek a szisztémas kerin-
gést fenntarté szivkamra allapotat jelzik, és fontos prog-
nosztikai jelek. A kisérd billentylelégtelenségek (elsGsorban
mitralis), és a pulmonalis nyomas emelkedése mind a lefo-
lyas, mind az esetleges kontraindikacié szempontjabdl érté-
kes informacio.

A terheléses spiroergometria a beteg gyermek funkcio-
nalis kapacitasanak a megitélésében elsédleges, de csak 8-
10 éves Kkor felett kivitelezhet6 technikai okok miatt. A maxi-
malis oxigénfogyasztas értéke prognosztikailag sokkal job-
ban hasznalhatd, objektivabb paraméter, mint akar a klinikai
allapot, akar az echokardiografias értékek.

Mindezek alapjan allitottak fel azokat a transzplantacios
kritériumokat, melyek a betegkivalasztasnal segitséget nyuj-
tanak (3. tablazat). Ezek kéz6tt szerepl6 hemodinamikai pa-
raméterek meghatarozasa (pulmonalis vaszkularis rezisz-
tencia, pulmonalis wedge nyomas, centralis vénas nyomas,
stb.) szivkatéteres vizsgalattal torténik, melynek ugyancsak
fontos szerepe van, nemcsak a kivizsgalasban és betegki-
valasztasban, de a kontraindikaciok kizarasaban is (ld.
késébb).

A betegkivalasztas és preoperativ kivizsgalas folyamata
nem kilodnithetd el élesen egymastdl, a betegkivalasztas al-
kalmaval inkabb a transzplantacié szikségességérdl, a ki-
vizsgalas soran a kivitelezhetéségérdl dontink. Ez utdbbi
soran figyelembe véve az abszolit (4. tablazat) és relativ el-
lenjavallatokat, feltarva a kiséré betegségeket és a peri- és
posztoperativ stadiumban sz6védményt vagy nehézségeket
okozo rizikofaktorokat, a gyermek transzplantacios listara
ker(l, illetve atmenetileg vagy végleg elutasitjuk a transz-
plantacié lehetfségét.

Mind a betegkivalasztas, mind a kivizsgalas ideje alatt
a gyermekkardiolégus feladata a terapia optimalizalasa,
ezaltal lehet6ség szerint a transzplantacios igény csokken-
tése.

A hazai szivtranszplantacioés program el6készitése so-
ran orszagos adatbazist hoztunk létre, melybe elsésorban
diagndzis alapjan keriltek be a betegek. Ebbél az adatba-
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2. tablazat
New York University Pediatric Heart Failure Index

* Inoperabilis vitium

* Maximalis terdpia ellenére rossz 12-24 hénapon
bellli progndzis

e Gyarapodas hianya

e EF<35%

e Koros haemodinamika (CVP>12, PCWP>15,
Cl<2.2) vagy emelkedé PVR

* CKE kifejezett tlnetei

* Tlnetes aritmia gydégyszeres terdpia vagy
PM/ICD ellenére

* Rossz terhelhetéség,VO2max<14 ml/kg/min

3. tablazat
Transzplantacios kritériumok
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e Irreverzibilisen magas PVR (>5 WE/m?)

* Aktiv szisztémas infekcio

* Magas ellenanyag-titer

* Kezeletlen/aktiv malignitas

e Sulyos rendlis/hepatikus diszfunkcio

e Centrélis idegrendszer nagyfoku abnormalitédsa
e Sulyos dysmorfizmus

4. tablazat
Abszolut kontraindikdciok

zisbdl a fenti prognosztikai faktorok értékelése alapjan keril-
tek a betegek a Nemzeti Szivtranszplantaciés Varolistara a
késbbbiekben részletezett kivizsgalast kévetben.

TERAPIA-OPTIMALIZALAS
SZIVTRANSZPLANTACIO ELOTT

A végstadiumu keringési elégtelenség lehetséges keze-
Iési mddja a szivtranszplantacio. A terapia-optimalizalas en-
nek a folyamatnak a késleltetése, legyen bar gyogyszeres
terapiamddositas, operativ vagy elektroterapia.

A gydgyszeres terapiaban az utdbbi években a gyermek-
kardiolégiaban is elterjedt a neurohormonalis blokad, mely
(az ACE gatlok mellett) alfa- és béta-blokkoldk alkalmazasat
jelenti, és a klinikai vizsgalatok alapjan a krénikus keringé-
si elégtelenségben szenvedd gyermekek mortalitasat is
csokkenti (szemben az altalanosan alkalmazott digoxin és
vasodilatatorok alkalmazasaval, ahol széles korl vizsgala-
tok sem mutattak a mortalitast befolyasold pozitiv hatast)
[4]. Mindezek alapjan a konzervativ terapian tul (kombinalt
hugyhajtok, ACE-inhibitorok, digoxin) relativ egyensulyi alla-
pot mellett is ajanlhaté a béta- (és alfa-) blokkol6 fokozatos
bevezetése a gyermekek esetében is. Gyakorlatunkban
els@sorban a carvedilolt alkalmazzuk, legtébb gyermekkori
tapasztalat ezzel a szerrel all rendelkezésre [5-6]. Szemben
az ACE-gatlokkal, melyeket a neurohormonalis blokad reé-
szeként elészeretettel alkalmazunk, a vasodilatatorok helye
a gyermekkori terapiaban még nem egyértelm.

A pacemaker terapidk, elsésorban a kamrai reszinkro-
nizacio gyermekkori szélesebb kor( elterjedése szintén kés-
leltetheti a szlikséges transzplantacio elvégzését [7]. A
reszinkronizacié haromelektrédas (pitvari és) egyidejl két-
kamras ingerlést jelent, mely a szinkron 6sszehuzddas miatt
ndveli a ver6térfogatot. Az implantalhaté kardioverter defib-
rillator hasznalata a szivtranszplantacio elétti hirtelen halal
megel6zésében, szemben a felnéttkorral, még nem egy-
értelmdi [8].

Terapia-optimalizalas folyamata transzplantacio nélkil is
javitjia ennek a nehéz betegcsoportnak a kilatasait, mely fel-
veti ,keringési elégtelenség ambulancia” szlikségszer(-
ségét a gyermekkorban is.

A PREOPERATIV KIVIZSGALAS MENETE,
VAROLISTA-GONDOZAS

A terépia-optimalizalas ellenére progressziv keringési
elégtelenség kialakulasa transzplantacios szilikségességet
jelent. Ezzel parhuzamosan donteniink kell a transzplanta-
cié kivitelezhet6ségérdl. Az elvégzend§ vizsgalatokkal ki-
zarjuk az abszolut és relativ ellenjavallatokat, felkészullink a
lehetséges szovédmények kialakuldasara, meghatarozzuk
azokat a rizikétényezbket, melyek a posztoperativ ellatast
befolyasoljak (5. tablazat). A relativ kontraindikaciék meglé-
te atmeneti halasztast is jelenthet, ezek k6zé tartoznak a
zajlé akut infekciok és a kiildnbdz6 szervi megbetegedések,
melyek gyogyulasa elharitja az utat a transzplantacio elél.
Kivizsgalt, alkalmas betegek a Nemzeti Szivtranszplanta-
ciés Varolistara kerlilnek, donorra varakozva. 6-8 hetente a
vardlistan szerepl6 betegeknél is értékelésre kerll, hogy to-
vabbra is fennall-e a transzplantacids szliikségesség, azaz a
betegkivalasztas-kivizsgalas-transzplantacios lista utvonal
nem egyiranyu.

¢ Kklinikai vizsgalat

e vércsoport, antitest-sz(irés

¢ HLA-tipizalas és HLA-ellenes antitest titer, sziik-
ség esetén crossmatch

e Laborvizsgdlatok (teljes vérkép, maj- és vese-
funkcié (clearance is), pajzsmirigy-hormonok,
elektrolitok, koagulogram)

¢ vizelet labor és tenyésztés

¢ EKG, echokardiografia

¢ Hemodinamikai vizsgalat

* Ergospirometria

* Mellkas rtg (sz.e. OM is)

e Hasi UH

e Sz.e. koponya CT vagy MR

¢ Konziliumok (szocidlis hattér, fogaszat, fil-orr-
gégészet, sz. e. neuroldgia, infektologia, pul-
monoldgia, gasztroenteroldgia, nefroldgia)

¢ Infektolégiai szilrések (HBsAg, HCV, HIV,
VDRL, Mantoux)

* [Egyéb szeroldgia: Toxoplasma, CMV, Rubeola,
HSV, VZV, EBYV titer

5. tablazat
Transzplantdcio el6tt elvégzendé vizsgalatok

VAROLISTA-HALALOZAS, BRIDGE-TERAPIAK

Magyarorszagon az Orszagos Vérellaté Szolgalat
Szervkoordinacids Irodajanak adatai alapjan az utdbbi
években atlagosan évi 10-12 gyermekkori donacioé tértént,
dontéen 10 év feletti életkorban. A testsuly és vércsoport
kompatibilitast is figyelembe véve, csecsemd- és kisdedkor-
ban akar 6-18 hénap, nagyobb gyermekeknél 4-6 honap va-
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rakozasi id6 is sziikséges lehet a megfelel6 donor jelentke-
zéséig.

A sulyos keringési elégtelenségben szenvedd beteg
szamara ez az id6 tul hosszu. Megfelel§ athidalo (,bridge*)
kezelés nélkul igen magas varolista-halalozassal szamolha-
tunk a gyermekpopulaciéban.

Gyogyszeres bridge-terapianak mindsul a kéthetenként
24 ¢6ran at adando intravénas levosimendan kura, mely
korszeri kalcium-érzékenyit6 inotrép szer. Hasznalata az
utobbi években a gyermekkorban is elterjedt. Hasonlékép-
pen athidalé megoldas bizonyos betegcsoportokban a mar
fent emlitett reszinkronizacios kezelés.

A mechanikus keringés-tamogaté eszkézok kozil a fel-
néttkorban kiterjedten alkalmazott ballonpumpa a gyermek-
kori méretek és sajatossagok miatt nem terjedt el. A teljes
keringés-tamogatast biztosito, intenziv osztalyos elhelye-
zést igényl6 ECMO (extracorporalis membran oxigenizacio)
csak rovid ideig, 10-14 napig hasznalhaté magas szév6d-
ményrata miatt [9].

Az évek oOta vilagszerte elterjedt, szintén teljes keringés-
tamogatast nyujtd, de mobilizaciét megengedd kilsé és
bels6 keringéstamogaté eszk6zok (ugynevezett ,mi-
szivek”) hazai alkalmazasanak bevezetése szintén a ku-
sz6bon all. A Gyermeksziv Kbézpontban honapok 6ta foly-
nak az el6késziileti munkak és ezzel parhuzamosan a kil-
foldi szakmai tovabbképzések. A gyermekkorban rendelke-
zésre allo eszkdzok kdzll a kilsé un. Berlin Heart Excor al-
kalmazasat tervezziik [10]. A donorhiany miatt, a nemzet-
k6ézi adatoknak megfelel6en, a hazai évi tervezett 5-10
szivtranszplantacié 30%-aban, évente 2-3 esetben lesz
szlikség bridge-terapia részeként kiils6 mechanikus kerin-
géstamogatasra.

A perioperativ transzplantaciés feladatok részletezése
ezen cikk kereteit meghaladja, de fontos tudnunk, hogy a
donorsziv kivétele, szallitdsa, az ischémias id6 lehet6ség
szerinti leroviditése, illetve a sziv belltetése a transzplanta-
ciot végz6 ,csapattol” igen felkészllt és 6sszehangolt mun-
kat igényel (maximalis ischémias id6: 4-4,5 6ra).
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POSZTOPERATIV ELLATAS

A transzplantalt beteg nyomonkévetése soran egy olyan
mérlegen egyensulyozunk, melynek egyik serpenydjében a
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terapia veszélyeként az infekcidk, a malignomak illetve a
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mekkardiolégiai és gyermekorvosi halézat legszorosabb
egyuttmikodése sziikséges, az infekciok idSben torténd
észlelése, a kilok&dési reakciok helyes értelmezése, a csa-
lad és a transzplantalt gyermek pszichés tamogatasa kap-
csan. Tisztaban kell lenniink azzal, hogy a transzplantacié
folyamata a donor sziv beliltetésével nem ér véget, az el6bb
felsoroltakon tul az elfogadhatd életminéség elérése az
egyik legfontosabb cél terapias ténykedéslink kapcsan.
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A szivtranszplantacié nem a sziv atiltetését jelenti, ez
egy komplex folyamat, melynek részét képezi a transzplan-
tacids szilkségesség és kivitelezhetéség megallapitasa, az-
az a betegkivalasztas és kivizsgalas, a terapia-optimaliza-
las, a bridge terapiak, a donorszivvel kapcsolatos teendék,
a donorsziv belltetése, a posztoperativ management és a
beteg hosszu tavu gondozasa. Ez nem egyedll a transz-
plantaciés kdzponttdl igényel preciz, 6sszehangolt csapat-
munkat, de szoros egyittm{kddésre kényszeriti a gyer-
mekkardioldégiai gondozé és gyermekorvosi halozatot is.

A hazai els6 gyermeksziv-transzplantacio sikeres elvég-
zése lehet8séget nylijt arra, hogy transzplantacié ismét na-
gyobb figyelmet kapjon hazankban is. A program indulasa-
val régtén szembeslltiink a donorhiany okozta fenyeget6
vardlista-halalozassal, a bridge-terapiak szlikségességével.
Nem allhatunk meg féluton. A sikeres szivtranszplantacios
program folytatasahoz fel kell késziinink a kilsé mechani-
kus keringéstamogato eszk6zok alkalmazasara és hazai be-
vezetéseére.
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